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AVANT-PROPOS 


C'est  à  l'hôpital  Lariboisière^  dans  le  service  de  mon 
cher  maître,  monsieur  le  docteur  Raymond,  qu'arrivé 
au  terme  de  mes  études  médicales,  je  suis  revenu  cher- 
cher le  sujet  de  ma  thèse  inaugurale. 

En  1890,  alors  que  j'étais  externe  du  service,  mon- 
sieur le  docteur  Raymond  attirait  d'une  façon  toute 
particulière  l'attention  de  ses  élèves  sur  certains  symp- 
tômes spéciaux  que  présentait  un  malade  atteint  d'atro- 
phie musculaire  progressive^  et  qui  ne  permettaient  pas 
de  faire  entrer  ce  malade  dans  le  cadre  de  l'affection 
décrite  sous  le  nom  de  type  Aran-Duchenne. 

Le  cas  de  ce  malade  était  difficile  à  classer.  Il  fera 
le  sujet  de  ce  travail. 

On  pouvait  se  demander  s'il  s'agissait  d'une  amyo- 
trophie  liée  à  la  syringomyélie,  à  une  poliomyélite,  à  la 
paralysie  générale  subaiguë  diffuse,  à  une  polynévrite, 
etc.  ?  Toutes  ces  suppositions  ont  été  longuement  dis- 
cutées à  l'hôpital  ;  je  reproduirai  cette  discussion.  Mais 
je  me  hâte  de  dire  que,  quand  j'ai  quitté  le  service^  à 
la  fin  de  cette  année  d'externat,  la  vérité  commençait 
à  se  faire  jour  dans  l'esprit  de  mon  maître  ;  et  le  diag- 
nostic ferme  était  à  peu  près  posé,  avec  les  seules  don- 
nées de  la  clinique,  quand  —  la  mort  du  malade  étant 
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survenue  assez  brusquement  en  1891  —  l'autopsie  vint 
confirmer  les  soupçons. 

L'atrophie  musculaire  et  les  autres  symptômes  que 
je  vais  m'efforcer  de  décrire  dans  un  instant  étaient  bien 
dus  à  des  altérations  de  la  moelle,  mais  —  fait  extrême- 
ment important  — ces  altérations  étaient  elles-mêmes  sous 
la  dépendance  d'une  altération  des  vaisseaux  des  ménin  - 
ges  et  de  la  moelle.  Nous  étions  en  présence  d'une 
méningo-myélite  vasculaire  diffuse.  La  lésion  primitive 
était  celle  des  vaisseaux,  entraînant  une  lésion  secon- 
daire des  éléments  nobles  de  la  moelle. 

On  ne  devait  pas  s'en  tenir  là  :  il  fallait  tenter  une 
explication  de  cette  lésion  primitive,  en  rechercher  la 
cause.  S'inspirant  de  travaux  récents,  Monsieur  le  D''  Ray- 
mond n'hésitait  pas  à  soupçonner  cette  cause  première 
dans  une  infection  de  l'organisme,  frappant  là  surtout 
où  cet  organisme  présentait  son  point  faible,  son  «  locus 
minoris  resistentiae  »,  de  par  une  tare  héréditaire. 

J'exposerai  à  ce  sujet  les  idées  de  mon  cher  maître 
telles  qu'il  les  a  déjà  présentées  et  soutenues  lui-même, 
et  bien  mieux  que  je  ne  pourrai  le  faire,  et  avec  bien 
plus  d'autorité,  à  la  séance  de  la  Société  médicale  des 
hôpitaux  de  Paris  du  3  février  1893.  Mais  auparavant 
c'est  un  devoir  bien  doux  pour  moi  de  le  remercier  publi- 
quement ici  du  sympathique  accueil  qu'il  me  fit  dans 
son  service  en  1890,  des  excellentes  leçons  qu'il  me  donna 
pendant  cette  année  entière  où  son  enseignement  clair, 
précis,  méthodique,  me  rendit  facile  l'étude,  si  ardue 
et  si  compliquée  cependant,  des  maladies  nerveuses  et 
mentales;  enfin  de  la  bonté  avec  laquelle  il  mit  à  ma 
disposition  les  éléments  nécessaires  à  la  préparation  de 
ma  thèse.  Je  lui  en  serai  toujours  reconnaissant. 


J'ai  conservé  des  sentiments  de  respect  et  d'affection 
pour  les  maîtres  qui  m'ont  enseigné  la  chirurgie  au 
début  de  mes  études:  Monsieur  le  Professeur  L.  Le 
Fort,  H  l'hôpital  Necker;  Monsieur  le  D""  L.  Labbé,  à 
l'hôpital  Beaujon  ;  Monsieur  le  D'  M.  Sée,  à  la  Maison 
municipale  de  santé. 

Je  n'ai  pu  rester  que  quelques  mois,  à  mon  grand 
regret,  dans  le  service  de  Monsieur  le  D""  Gouguenheim, 
qui  m'a  appris  à  manier  un  laryngoscope,  et  dans  celui 
du  D"^  C.  Paul,  à  qui  je  dois  un  précieux  enseignement 
thérapeutique. 

Monsieur  le  Professeur  Proust  m'a  fait  le  grand 
honneur  de  me  recevoir  comme  externe  dans  son  service 
en  1887  et  d'y  commencer  mon  instruction  en  pathologie 
interne.  Je  le  remerie  de  sa  bienveillance  constante. 

J'ai  eu  la  bonne  fortune,  pendant  mes  années  d'internat, 
d'avoir  pour  chefs  MM.  les  D"^*  Comby,  Hirtz,  Marie, 
Josias,  Jalaguier  et  Routier.  Quelques-uns  d'entre  eux 
ont  été  pour  moi  plus  que  des  maîtres;  tous  m'ont 
laissé  une  grande  liberté  d'action,  m'ont  permis  beau- 
coup d'initiative,  se  contentant  le  plus  souvent  de  me 
donner  des  indications,  des  conseils,  dont  j'ai  pu  apprécier 
la  haute  valeur:  ils  ont  ainsi  fourni  le  plus  précieux 
complément  à  mes  études  médicales.  Qu'il  me  soit 
permis  de  leur  exprimer  toute  ma  gratitude  la  plus 
vive. 

A  la  clinique  Baudelocque  j'ai  reçu  de  fortes  et  saines 
notions  d'obstétrique.  Si  mon  service  d'internat  m'empê- 
chait d'assister  le  matin  aux  brillantes  leçons  de  M,  le  Prof"^ 
Pinard,  du  moins  ai-je  été  guidé,  instruit  dans  la  pratique 
des  accouchements,  avec  une  attention  toute  particulière, 
une  compétence  indiscutée,  par  mon  cher  maître  et  ami, 
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le  D'  Potocki,  alors  chef  de  clinique.  Je  lui  suis  profondé- 
ment reconnaissant  de  tout  ce  qu'il  a  fait  pour  moi. 

Je  garderai  toujours  le  plus  charmant  souvenir  de 
l'année  que  j'ai  passée  dans  le  service  de  mon  cher  et 
vénéré  maître,  M.  le  Prof'  Debove.  C'est  auprès  de  lui  que 
j'ai  le  plus  appris,  aussi  bien  par  les  intimes  causeries,  les 
amicales  discussions  dans  le  laboratoire  de  l'hôpital  Andral, 
que  par  l'examen  approfondi  des  malades,  la  précision  de 
diagnostic  que  le  Maître  exigeait  des  élèves,  relevant  les 
erreurs,  montrant  les  fautes  avec  une  grande  douceur, 
une  inépuisable  bonté,  unies  à  une  ironie  mordante  et  fine, 
nous  tenant  des  matinées  entières  sous  le  charme  de  sa 
parole  facile,  élégante,  spirituelle,  autorisée  d'une  grande 
expérience,  d'une  vast.e  érudition.  Je  le  prie  de  bien  vouloir 
recevoir  l'hommage  de  ma  profonde  reconnaissance  pour 
le  grand  honneur  qu'il  me  fait  aujourd'hui  en  acceptant  la 
présidence  de  la  thèse  du  plus  respectueux  de  ses  élèves. 


SYMPTOMES 


Définition.  —  L'affection  qui  nous  occupe  est  caractérisée, 
au  point  de  vue  sj'mptomatologique  par  une  atrophie 
musculaire  à  marche  progressive,  atrophie  précédée  de 
douleurs  et  de  crampes,  puis  de  parésie,  pouvant  aller 
jusqu'à  la  paralysie  motrice,  dans  les  muscles  qui  vont 
disparaître,  et  accompagnée  de  contractions  fibrillaires  ; 
par  l'absence  de  troubles  de  la  sensibilité  et  la  conser- 
vation de  la  sensibilité  électrique;  par  la  conservation  des 
réflexes  ;  la  diminution  de  la  contractilité  électrique 
faradique  et  galvanique  des  muscles,  jusqu'à  la  réaction 
de  dégénérescence  partielle  ou  totale;  par  des  troubles 
vaso-moteurs;  par  l'apparition  plus  ou  moins  rapide  de 
phénomènes  bulbaires;  enfin,  à  mesure  que  l'atrophie  fait 
des  progrès  et  tend  à  envahir  tous  les  muscles,  par 
l'apparition  possible  de  phénomènes  leucomyéliques,  en 
même  temps  que  les  douleurs  augmentent  d'intensité  et 
se  généralisent. 

Nous  allons  examiner  un  à  un  tous  ces  symptômes  en 
nous  basant  principalement  sur  notre  première  observation, 
ayant  pu  suivre  pendant  un  an,  pas  à  pas,  l'évolution  de 
la  maladie. 

Douleurs.  —  Ce  sont  elles  qui  ouvrent  la  marche  des 
symptômes.  Elles  sont  d'abord  vagues,  fugaces;  peu  à  peu 
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elles  semblent  vouloir  se  localiser  sur  certaines  régions; 
elles  deviennent  plus  fixes.  C'est  dans  l'épaule  droite  que 

Brug        les  accuse  (obs.  I);  c'est  dans  la  même  épaule 

que  M.  G...  les  ressent  (obs.  H). 

Elles  sont  lancinantes;  on  les  qualifie  de  rhumatis- 
males. Quelquefois  elles  sont  plus  violentes,  comme  dans 
les  poussées  aiguës  de  rhumatisme  chronique,  au  point 
d'immobiliser  une  jointure  :  nous  voyons  qu'un  autre  de 
nos  malades  (obs.  III),  «  trois  mois  après  le  début  de  sa 
maladie,  ressent  tout-à-coup  une  douleur  extrêmement 
violente  dans  les  muscles  de  l'épaule  et  qu'à  la  suite  de 
cette  douleur  son  bras  ne  pouvait  plus  être  soulevé.  » 

Ces  douleurs  n'ont  pas  le  carctère  fulgurant.  Souvent 
elles  présentent  les  allures  d'une  névralgie,  leur  siège 
répondant  à  celui  d'un  tronc  nerveux  :  un  de  nos  malades 
ressentait  une  douleur  sourde,  contusive,  suivant  exac- 
tement le  trajet  du  nerf  radial  gauche.  Plus  loin,  dans 
l'observation,  nous  lisons  :  «  en  dehors  des  douleurs 
vagues  et  diffuses,  on  en  constate  qui  sont  localisées 
sur  le  trajet  de  certains  nerfs  se  rendant  à  des  groupes 
de  muscles  en  voie  d'atrophie.  » 

Loin  de  disparaître,  ces  douleurs  persistent  jusqu'à  la 
fin  de  la  maladie  (obs.  I).  A  mesure  que  l'affection  fait 
des  progrès,  qu'un  plus  grand  nombre  de  muscles  sont 
atteints,  les  douleurs  s'étendent,  suivent  une  marche  paral- 
lèlement progressive,  mais  précèdent  toujours  l'atrophie 
apparente,  et  semblent  redoubler  d'intensité  tandis  que 
cette  dernière  détruit  complètement  les  muscles.  Elles 
frappent  les  mains,  le  poignet,  le  coude,  l'épaule,  les 
reins,  les  cuisses  ;  elles  suivent  la  ceinture  pelvienne  et 
les  nerfs  cruraux.  Elles  deviennent  plus  aiguës,  prennent 
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'  caractère  térébrant,  tourmentant  les  patients  jour  et 
iiit,  sans  repos. 

Enfin,  dans  certaines  régions  où  il  n'existe  pasde  douleurs 
pontanées,  une  pression,  nnôme  légère,  peut  en  déterminer 
le  très-vives,  par  exemple  au  niveau  des  articulations. 

Parésie  et  contractures.  — En  même  temps  que  les  dou- 
ceurs diffuses  ou  localisées  dont  nous  venons  de  parler, 
iipparaît  comme  phénomène  de  début  une  parésie  qui  pré- 

•iéde  l'atrophie  d'un  temps  plus  ou  moins  long.  M.  G  

pbs.  II)  éprouve  une  certaine  faiblesse,  une  sorte  de  parésie 
liu  petit  doigt  de  la  main  gauche  ;  successivement  et  assez 
rapidement  cette  parésie  s'étend  à  l'annulaire,  au  médius, 
'à  l'index,  enfin  au  pouce,  puis  à  la  nuque,  etc.  Le  malade 
qqui  fait  le  sujet  de  notre  observation  III  est  très  intéressant 
i'à  cet  égard:  «  Il  est  pris  brusquement  de  faiblesse  dans 
ll'épaule  droite,  son  bras  tombe  inerte  le  long  de  sou  corps. 
iA  plusieurs  reprises  il  essaie  de  reprendre  son  travail  mais 
iil  ne  peut  y  parvenir.  Le' traitement  dirigé  contre  cette 
iparésie  est  impuissant.  Bientôt,  en  boutonnant  son  faux-col, 
lie  malade  s'aperçoit  que  la  faiblesse  s'empare  de  son  bras 
jgauche.  » 

Brug       (obs.  I)  également  est  atteint  de  parésie,  mais 

len  outre  il  éprouve  des  crampes  douloureuses  dans  les 
muscles  qui  travaillent  le  plus  chez,  lui,  c'est-à-dire  ceux  de 
la  main.  Les  muscles  se  contracturent  ;  l'action  d'écrire 
devient  douloureuse,  presque  impossible.  Brug...  est  obligé 
d'user  d'artifice  quand  il  veut  faire  un  travail  un  peu 
long  :  il  frictionne  avec  son  autre  main  ses  doigts  con- 
tracturés,  il  les  étend  en  extension  forcée,  puis  les 
laisse  reposer  un  moment.  Il  constate  que  ces  mêmes 
doigts  perdent  de  leurs  forces  et  enfin  se  paralysent. 
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Fait  intéressant,  chez  ce  dernier  malade,  en  môme 
temps  que  la  conlractiire  se  montra  un  léger  tremble- 
ment :  l'écriture  était  tremblée. 

La  parésie  frappe  au  début  les  muscles  à  qui  l'on 
demande  un  travail  soutenu  :  muscles  moteurs  des 
doigts  et  de  la  main  pour,  nos  deux  premiers  malades 
qui  écrivent  toute  la  journée,  muscles  de  la  nuque  qui 
maintiennent  la  tôte  légèrement  penchée  au-dessus  du 
la  table  à  écrire;  muscles  élévateurs  des  bras  chez  \(\ 
malade  de  notre  observation  III,  qui  travaille  au  métier 
Jacquard. 

Parésie  et  paralysie  —  fait  important  pour  le  dia- 
gnostic —  précèdent  d'une  manière  évidente  l'atrophie. 

Atrophie  musculaire  progressive. — Bien  que  précédée 
par  les  autres  symptômes  sus-indiqués,  l'atrophie  mus- 
culaire va  devenir  le  symptôme  capital  de  l'affection; 
chronologiquement,  elle  ne  vient  qu'en  troisième  ligne. 
L'attention  du  patient  a  déjà  été  attirée  par  les  dou- 
leurs et  la  parésie  allant  jusqu'à  la  paralysie,  quand  il 
s'aperçoit  en  outre  que  ses  mains  et  ses  bras  maigris- 
sent :  c'est  la  fonte  musculaire  qui  commence. 

Décrire  cette  atrophie  musculaire  serait  recommencer 
à  peu  près  la  description  du  type  Aran-Duchenne, 
description  que  l'on  trouve  partout  et  qu'elle  simule  à 
s'y  méprendre.  Aussi  me  suis-je  promis  d'être  le  plus 
bref  possible  sur  ce  sujet. 

Ji'atrophie  débute  par  les  petits  muscles  de  la  main, 
le  plus  souvent,  et  se  propage  peu  à  peu  à  d'autres 
muscles  du  membre  supérieur.  Les  éminen'ces  thénar  et 
hypothénar  disparaissent,  disparition  se  traduisant  par 
une   dépression   profonde  ;  le  premier  métacarpien  se 
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approche    du   second  :  la  main  prend  l'aspect  de  la 
nain  de  singe.  Les  lombricaux  et  les  interosseux  s'atro- 
)hient,  les  métacarpiens  paraissent  décharnés,  les  raou- 
t  ments  d'abduction  et  d'adduction  des  doigts  deviennent 
mpossibles.  Comme  ces  muscles  fléchissent  la  phalange 
iiétacarpienne  et  étendent  les  deux  dernières  phalanges, 
Is  ont  pour  antagonistes  les  fléchisseurs  et  les  exten- 
seurs des  doigts,  qui,  eux,  fléchissent  les  deux  dernières 
)lialanges  et  étendent  la  phalange  métacarpienne.  Aussi 
action  prédominante  de  ces  muscles  antagonistes,  les 
interosseux  étant  atrophiés,  donne  à  la  main  l'aspect 
vd'une  griff'e  (Duchenne).  Chez  Brug...  (obs.  I),  l'atrophie, 
ffiiu  lieu  de  déterminer  la  formation  de  la  grifl'e,  creuse 
lia  main  et  lui  donne  la  forme  d'un  bateau. 

Ce  mode  de  début  n'est  pas  invariable.  L'atrophie 
[peut  débuter  par  les  muscles  élévateurs  du  bras  et  par 
iceux  de  l'épaule  et  du  cou  (obs.  III). 

Les  extenseurs  de  !a  tête  ont  été,  dans  nos  observa- 
ttions,  pris  dans  les  premiers.  Si  la  partie  claviculaire 
(du  trapèze,  qui  reçoit  une  innervation  multiple,  est 
Vultimum  moriens  des  muscles  du  tronc  et  du  cou,  en 
revanche  sa  partie  inférieure  disparaît  de  bonne  heure, 
et  le  bord  spinal  de  l'omoplate  s'éloigne  du  plan  médian. 
Le  grand  complexus  et  le  splenius  s'atrophient  rapide- 
ment. Dès  le  début,  nos  malades  ont  la  tête  inclinée  en 
avant  ;  le  mouvement  d'extension,  de  déflexion,  s'ac- 
complit avec  peine,  par  saccades  ;  la  plus  légère  pres- 
sion sur  l'occiput  empêche  ce  mouvement  ;  cette  attitude 
de  la  tête  fait  prendre  à  M.  G. . .  (obs.  Il),  quand  il  veut 
écrire,  une  position  spéciale  de  compensation. 

L'atrophie  se  propage  de  la  main  à  l'avant-bras  ; 
elle  atteint  les  muscles  de  la  région  postérieure,  exten- 
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seurs  de  la  main  et  des  doigts  dans  notre  observation  I, 
par  suite  la  main  est  tombante,  comme  sur  le  cadavre, 
et  ne  peut  que  faiblement,  ou  même  pas  du  tout  (obs,  II) 
se  relever. 

Sautant  parfois  par-dessus  les  muscles  du  bras, 
mais  pour  y  revenir  plus  tard,  l'atrophie  détruit  les 
muscles  de  l'épaule  :  les  deltoïde,  sus-épineux,  sous- 
épineux,  petit  rond,  rhomboïde,  angulaire  de  l'omoplate  ; 
les  mouvements  d'élévation,  d'abduction,  etc.,  du  bras 
deviennent  impossibles,  l'omoplate  est  abaissée  et  comme 
détachée  du  tronc. 

La  fonte  des  muscles  de  l'épaule  et  du  cou,  celle 
des  muscles  spinaux  postérieurs,  de  tous  ceux  qui  s'in- 
sèrent sur  les  vertèbres,  qui  ne  tarde  pas  à  suivre^ 
entraînent  des  déviations  vertébrales,  qui  ont  été  très 
bien  décrites,  et  tout  dernièrement  encore  dans  la  thèse 
d'un  de  nos  collègues,  le  L.  Hallion  (1892),  A  l'union 
de  la  colonne  cervicale  et  de  la  colonne  dorsale,  la 
courbure  normale  du  rachis  est  exagérée  (obs.  I)  ;  au- 
dessous  de  la  gibbosité,  scoliose  légère  à  convexité  regar- 
dant à  droite  dans  la  région  dorsale,  à  gauche,  dans  la 
région  lombaire.  —  Chez  un  autre  malade  (obs.  II),  la 
nuque  est  le  siège  d'une  dépression  profonde  avec  saillie 
de  la  vertèbre  proéminente  ;  le  dos  est  voûté  et  la  région 
lombaire  ensellée. 

En  même  temps  que  les  muscles  disparaissent  dans 
le  dos,  voici  que  le  même  phénomène  apparaît  dans  la 
partie  antérieure  et  la  partie  latérale  de  la  poitrine.  Dans 
son  ensemble  la  poitrine  paraît  amaigrie,  les  clavicules 
sont  saillantes,  des  méplats  anormaux  se  creusent  peu 
à  peu,  les  côtes  se  dessinent  en  relief  sous  la  peau  : 
c'est  que  le  grand  et  le  petit  pectoral  sont  détruits  ;  le 
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i^rand  dentelé  et  le  grand  dorsal  sont  en  voie  d'atro- 
phie, les  intercostaux  eux-mêmes  ont  diminué  de  volume. 

11  est  facile  de  comprendre  qu'à  ce  moment  déjà  — 
toute  abstraction  faite    de   l'envahissement  des  noyaux 
bulbaires  —  la  respiration  est  compromise  dans  son  jeu 
mécanique,  fait  autrement  important  «quoad  vitam  »  que 
la  perte  du  mouvement  du  membre  supérieur.  Le  dia- 
;phragme,  dont   la  fonction    est   encore  régulièrement 
remplie,  permet  une  respiration  à  peu  près  normale  tant 
que  le  malade  est  au  repos  :  à  chaque  instant  on  voit 
^encore  la  région  épigastrique  se  soulever,  pendant  que 
lia  base  du  thorax  s'agrandit  ;  mais  le  moindre  effort, 
(demandant  une  accélération  de  la  respiration,  est  déjà  à 
peu  près  impossible.  Et  bientôt,  quand  le  diaphragme  va 
s'atrophier  à  son  tour,  la  situation  du  malade  va  deve- 
nir excessivement  grave. 

Poursuivant  sa  marche  envahissante,  comme  chez 
notre  premier  malade  qu'elle  avait  réduit  à  peu  près  à 
l'état  de  squelette  au  moment  où  une  affection  aiguë  du 
poumon  est  venue  précipiter  le  dénouement,  l'atrophie 
s'empare  du  membre  inférieur,  commence  par  détruire 
les  fléchisseurs  de  la  cuisse  sur  le  bassin,  puis  les  flé- 
chisseurs du  pied  sur  la  jambe  ;  ensuite  elle  s'empare 
des  fessiers,  des  adducteurs  de  la  cuisse,  des  péroniers 
(obs.  I),  semblant  réserver  pour  la  fin  les  muscles  de  la 
partie  postérieure  de  la  cuisse  et  de  la  jambe.  Chemin 
faisant  elle  a  fait  disparaître  les  iiio-spinaux,  et  a  for- 
tement entamé  les  muscles  de  l'abdomen  :  le  ventre  est 
devenu  saillant,  la  ceinture  musculaire  ne  comprimant 
plus  suffisamment  les  intestins. 

Tôt  ou  tard,  tôt  chez  l'un  de  nos  malades,  plus  tardive- 
ment chez  un  autre,  à  l'atrophie  musculaire  progressive 
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viennent  se  joindre  les  phénomènes  réunis  sous  le  nom  de 
paralysie  labio-glosso-Laryngée  (Duchenne),  annonçant  l'ex- 
tension de  la  lésion  aux  noyaux  bulbaires.  Dans  notre 
observation  I  la  voix  est  d'abord  sourde,  voilée,  les  mots 
entrecoupés:  il  y  a  une  paralysie  des  adducteurs  de  la 
corde  vocale  droite  qui  est  écartée  notablement  de  la  corde 
vocale  opposée  et  immobile  dans  cette  situation  ;  la  cordo 
vocale  gauche  a  encore  des  mouvements  à  peu  près  nor- 
maux, ainsi  qu'il  résulte  de  l'examen  laryngoscopique 
pratiqué  par  Monsieur  le  Gouguenheim.  Quelques  mois 
plu-:  tard  on  constate  une  immobilité  complète  des  deux 
cordes  vocales;  celles-ci  sont  parallèles  et  séparées  l'une 
de  l'autre  par  un  espace  de  3  à  4  millimètres  à  peine:  la 
glotte  est  immobile  dans  cette  situation  :  paralysie  des  mus- 
cles glottiques. 

Il  est  encore  facile  de  comprendre  quelle  gêne  nouvelle 
cet  état  de  la  glotte  apporte  à  la  respiration  déjà  compro- 
mise par  la  fonte  des  muscles  moteurs  de  la  cage  thoracique 
et  par  les  premières  atteintes  du  diaphragme.  Aussi  la 
dyspnée  augmente-t-elle.  On  constate  même  des  phénomènes 
assez  rares  dans  la  paralysie  labio-glosso-laryngée  type, 
troubles  d'ordre  paralytique  qui  se  montrent  sous  forme 
d'accès  d'oppression,  d'étouflement;  ces  accès  d'oppression 
deviennent  quotidiens,  en  même  temps  que  s'établit  un 
tirage  sternal  de  plus  en  plus  prononcé. 

Les  troubles  de  la  déglutition,  si  fréquents  au  cours 
de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée,  dus  à  la  paralysie 
et  à  l'atrophie  qui  s'emparent  des  muscles  de  la  langue, 
du  plancher  de  la  bouche,  du  voile  du  palais,  du 
pharynx  et  du  commencement  de  l'œsophage,  se  sont 
montrés  assez  tard  dans  notre  premier  cas  (obs.  I).  Le 
malade  s'est  aperçu  qu'il  avait  une  certaine  difficulté  à 
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avaler  (août  1890)  ;  bientôt  les  aliments  solides  ne  sont 
avalés  qu'au  prix  des  plus  grands  efforts  et  cette  dys- 
phagie  va  s'accentuer  jusqu'à  la  fin. 

Les  muscles  masticateurs  ont  dû  être  atteints  par  la 
maladie  et  frappés  au  moins  de  parésie,  bien  que,  comme 
nous  le  verrons  tout  à  l'heure,  on  n'ait  trouvé  aucune 
lésion  du  côté  des  noyaux  bulbaires  masticateurs,  car 
quatre  ou  cinq  mois  avant  sa  mort  notre  malade  se  plai- 
gnait d'une  gêne  de  la  mastication  qui  a  été  sans  cesse 
en  augmentant. 

Nous  n'avons  pas  constaté  au  complet  les  phénomènes 
de  la  paralysie  labio-glosso-laryngée,  les  muscles  des 
lèvres  par  exemple  nous  ayant  paru  sains  jusqu'à  la  fin. 
Dans  l'observation  très  résumée  que  nous  empruntons  à 
M.  Rendu,  nous  lisons:  «  Le  malade  présentait  une  cer- 
taine difficulté  dans  l'articulation  des  mots  et  de  la  dys- 
phagie.  L'examen  de  la  bouche,  du  pharynx  et  de  la 
langue  me  fit  reconnaître  une  paralysie  labio-glosso-pha- 

ryngée  non  douteuse,  qui  fit  des  progrès  rapides  

La  dernière  fois  que  je  le  vis,  environ  un  mois  avant  sa 
moit,  l'immobilité  de  la  langue  était  presque  absolue  et 
la  déglutition  à  peu  près  impossible.  »  —  Il  y  a  là  une  ques- 
tion de  localisation  anatomo-pathologiquè,  certains  noyaux 
étant  respectés  à  côté  d'autres  plus  ou  moins  lésés;  on 
peut  rencontrer  des  cas  où,  la  lésion  les  atteignant  tous, 
le  syndrôme  peut  être  au  complet. 

Contractions  ûbrillaires.  —  <.<  Il  importe,  dit  le  Profes- 
seur Charcot,  dans  ses  remarquables  leçons  faites  à  la 
Salpétrière,  de  ne  pas  oublier  les  secousses  fibrillaires. 
Ces  secousses  se  produisent  spontanément,  mais  on  peut 
en  provoquer  souvent  l'apparition  à  l'aide  d'un  léger 

Poussard.  —  2. 
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choc  porté  sur  le  muscle.  Elles  consistent,  pernnettez- 
moi  de  le  rappeler,  en  ce  que  la  peau  qui  recouvre  le 
muscle  atteint  paraît  tout  à  coup  soulevée  par  de  petites 
cordes  très  fines,  qui  se  dessinent  dans  la  direction  des 
principaux  faisceaux  musculaires.  Quelquefois  tout  à  fait 
partielles  et  localisées,  elles  sont  d'autres  fois  assez 
énergiques  pour  mettre  en  mouvement  un  doigt,  la 
main  elle-même.  Ces  secousses  fibrillaires  n'appartiennent 
pas  en  propre  à  la  forme  protopathique.  J'ajouterai  en 
outre  qu'elles  se  voient  en  dehors  de  l'atrophie  muscu- 
laire progressive  chez  des  sujets  sains.  Elles  constituent 
parfois  dans  ce  cas  un  des  symptômes  d'une  forme 
particulière  d'hypocondrie,  assez  fréquente,  soit  dit  en 
passant,  chez  les  étudiants  en  médecine.» 

Ces  contractions  fibrillaires  ont  été  également  décrites 
par  Monsieur  le  Raymond,  à  propos  de  la  maladie 
Duchenne-Aran  :  «  Il  est  de  règle,  dans  la  maladie  d'Aran- 
Duchenne,  que  des  contractions  fibrillaires  précèdent  et 
annoncent  l'atrophie  des  muscles  menacés.  On  voit  alors 
à  travers  la  peau  du  malade  des  fibres  musculaires 
exécuter  des  mouvements  vibratoires  de  haut  en  bas, 
semblables  aux  oscillations  de  cordes  élastiques  fixées 
à  leurs  deux  bouts,  et  qu'on  pince  de  façon  à  les  faire 
vibrer  dans  un  plan  vertical.  Ces  mouvements  vibratoires 
ont  une  durée  très  courte,  mais  se  succèdent  à  des  inter- 
valles très  rapprochés.  » 

Ces  deux  citations  nous  dispensent  d'entrer  dans  de 
plus  amples  détails.  Nous  ne  pourrions  ajouter  à  de  telles 
descriptions  sans  nuire  à  leur  clarté. 

Absence  de  troubles  de  la  sensibilité.  —  Ce  signe  néga- 
tif est  de  la  plus  haute  importance  comme  sous  le  ver- 


« 


—  19  — 

rons  au  diagnostic.  La  sensibilité,  lisons-nous  dans  notre 
première  observation,  sous  tous  ses  modes  et  dans  toutes 
les  portions  du  corps,  est  absolument  intacte.  Il  importe 
donc  d'interroger  à  ce  point  de  vue  et  attentivement  la 
peau  et  les  muqueuses. 

r)n  recherchera  d'abord  la  sensibilité  tactile  en  tou- 
chant légèrement  avec  la  pulpe  du  doigt,  les  barbes  d'une 
plume,  le  compas  de  Weber,  la  surface  cutanée  en  un 
grand  nombre  de  points;  en  interrogeant  le  malade  sur 
les  sensations  qu'il  éprouve  quand  il  met  le  pied  par 
terre,  quand  il  marche  pieds  nus  sur  des  tapis,  sur  le  par- 
quet, etc.  ;  en  déterminant  s'il  localise  exactement  le  point 
de  départ  de  l'impression;  s'il  n'y  a  aucun  retard  dans 
la  perception,  etc. 

Songeant  à  la  dissociation  syringomyélique,  en  pro- 
menant sur  la  peau  alternativement  des  corps  chauds  et 
froids,  les  yeux  du  malade  étant  hermétiquement  clos,  on 
cherchera  la  thermo-anesthésie  possible;  en  piquant  légè- 
rement avec  une  épingle  la  peau,  la  muqueuse  de  la 
langue,  des  lèvres,  etc.,  on  cherchera  l'analgésie.  Pour 
plus  de  détail  sur  ces  recherches  nous  renvoyons  à  la 
thèse  de  notre  collègue,  M.  le  D"^  Briihl,  où  elles  sont 
minutieusement  exposées. 

On  interrogera  le  malade  au  point  de  vue  des  phéno- 
mènes d'hyperesthésie  possible  :  hyperesthésie  spontanée 
consistant  en  une  sensation  de  brûlure  ou  de  prurit,  phéno- 
mènes de  l'ordre  des  paresthésies  (perversion  de  la  sensi- 
bilité) ;  hyperesthésie  provoquée,  qui  affecte  de  préférence 
la  sensibilité  thermique. 

On  constatera  l'intégrité,  ou  non,  du  sens  musculaire 
en  interrogeant  le  malade  pour  savoir  si,  les  yeux  fermés, 
il  a  conscience  de  la  position  de  ses  membres,  s'il  reconnaît 
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la  forme  des  objets,  s'il  apprécie  très-exactement  les  im- 
pressions de  poids,  de  pression,  etc. 

Conservation  des  réflexes.  —  Encore  un  symptôme  impor- 
tant et  qui  nous  sera  d'une  grande  utilité  quand  il  s'agira 
d'établir  le  diagnostic.  Cette  conservation  des  réflexes  avec 
une  atrophie  commençante  et  même  arrivée  à  un  certain 
degré  de  gravité,  ayant  frappé  un  nombre  plus  ou  moins 
considérable  de  muscles,  nous  sera  expliquée  tout-à-l'heurc 
par  l'anatomie  pathologique.  Dans  les  poliomyélites 
aiguës  et  subaiguës,  par  exemple,  on  constate  une  dimi- 
nution progressive  de  l'excitabilité  réflexe  des  muscles 
paralysés,  qui  va  jusqu'à  l'abolition  complète  au  fur  et 
à  mesure  des  progrès  de  la  paralysie  motrice:  nous  savons 
en  effet  qu'une  corne  antérieure  tout  entière  est  frappée, 
que  les  cellules  motrices  vont  s'atrophier  rapidement, 
disparaître  en  bloc  ;  dès  lors  un  des  anneaux  de  la  chaîne 
manque  totalement,  la  chaîne  est  rompue  :  le  réflexe  ne 
peut  plus  se  produire.  L'excitation  primordiale  arrive 
encore  par  le  nerf  sensitif  jusqu'aux  cellules  des  cornes 
postérieures  qui  devraient  la  transmettre  aux  cellules  des 
cornes  antérieures,  grâce  aux  voies  d'union  qui  existent 
entre  elles;  l'excitation  centripète  devrait  se  transformer 
en  une  incitation  motrice  centrifuge.  Il  n'en  est  rien, 
puisque  ces  importantes  cellules  antérieures  n'existent 
plus. 

Chez  nos  malades,  au  contraire,  les  cellules  s'altèrent, 
puis  disparaissent,  mais  une  par-ci,  une  par-là  d'abord,  par 
petits  îlots  séparés,  gouvernés  dans  leur  distribution  par 
les  hasards  de  l'altération  vasculaire;  ce  n'est  que  peu  à 
peu  que  les  îlots  se  fondent  les  uns  dans  les  autres,  et 
encore,  au  moment  de  l'autopsie,  trouve-t-oi;i  un  grand 
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inombre  de  cellules  assez  bien  conservées.  Ce  ne  peut  donc 
être  que  très  tard,  quand  l'altération  de  la  corne  deviendra 
«considérable,  quand  secondairement  le  muscle  aura  à  peu 
iprès  perdu  toutes  ses  fibres  par  atrophie,  que  le  réflexe  ne 
ipourra  plus  être  constaté. 

Auparavant  le  réflexe  subira  une  modification  dont 
mous  allons  parler  bientôt. 

Mais,  nous  le  répétons  en  insistant  :  pendant  longtemps 
les  réflexes  sont  conservés  et  restent  normaux. 

Nous  n'insisterons  pas  sur  la  technique  de  la  recherche 
ides  réflexes  que  l'on  trouve  décrite  dans  tous  les  livres 
I  classiques  et  surtout  dans  les  remarquables  leçons  sur  les 
maladies  de  la  moelle,  de  notre  cher  maître,  Monsieur  le 
D""  Marie.  Nous  dirons  seulement  qu'il  ne  faut  pas  s'en  tenir 
à  la  recherche  du  réflexe  patellaire  et  du  réflexe  plantaire, 
;mais  interroger  encore  avec  soin  le  massétérin,  l'olécra- 
nien,  le  réflexe  des  tendons  du  poignet,  etc.,  etc.,  sans 
oublier  le  crémastérien  et  le  réflexe  du  bulbo-caverneux. 

Exploration  électrique  des  muscles.  —  A  mesure  que 
l'atrophie  s'empare  des  muscles,  marchant  parallèlement  à 
ses  progrès,  on  constate  une  diminution  de  la  contractilité 
au  courant  faradique  et  au  courant  galvanique,  qui  aboutit 
au  bout  d'un  temps  plus  ou  moins  long  à  la  réaction  de 
dégénérescence  complète  ou  partielle. 

Nous  devons  exposer  ici,  avec  quelques  détails 
empruntés  aux  leçons  faites  à  la  Faculté  de  médecine 
en  1888-89  par  M.  le  D""  Raymond,  ce  que  l'on  entend 
par  réaction  de  dégénérescence.  «  La  réaction  de  dégé- 
nérescence—définition d'Erb  —  est  essentiellement  carac- 
térisée par  une  diminution,  pouvant  aller  jusqu'à 
l'abolition  complète  de  l'excitabilité  faradique  et  galva- 
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nique  des  nerfs  et  de  l'excitabilité  faradique  des  muscles 
correspondants,  alors  que  l'excitabilité  galvanique  de  ces 
muscles  est  conservée  ou  subit  une  exagération  passa- 
gère, et  présente  toujours  des  modifications  qualitatives 
bien  déterminées.  En  d'autres  termes,  quand  on  parle 
de  réaction  de  dégénérescence,  c'est  qu'il  y  a  parallé- 
lisme entre  l'état  de  l'excitabilité  galvanique  et  fara- 
dique du  nerf  et  de  l'excitabilité  faradique  du  muscle 
paralysé,  tandis  qu'il  y  a  discordance  entre  l'excitabilité 
faradique  et  l'excitabilité  galvanique  du  mus.cle. 

»  Entrons  dans  quelques  détails,  et  pour  donner 
une  idée  plus  tangible  de  la  chose,  prenons,  dit  M.  Ray- 
mond, un  exemple  objectif  que  j'ai  déjà  mis  à  profit  : 

»  Un  nerf  mixte  ou  moteur  subit  une  section  com- 
plète; les  muscles  animés  par  ce  nerf  sont  séparés  de 
leur  centre  d'innervation  motrice  et  trophique.  Ils  sont 
ainsi  dans  l'impossibilité  de  répondre  aux  incitations 
de  la  volonté;  il  y  a  abolition  de  la  motilité  volontaire 
dans  ces  muscles  ;  on  dit  que  ces  muscles  sont  frappés 
de  paralysie,  et  de  paralysie  motrice,  cela  va  sans 
dire.  Presque  en  même  temps,  au  plus  tard  après  un 
ou  deux  jours,  on  constate  que,  si  on  applique  le 
courant  faradique  ou  le  courant  de  pile  sur  le  trajet 
du  bout  périphérique  du  nerf  sectionné,  il  faut,  pour 
obtenir  des  contractions  dans  les  muscles  paralysés^ 
recourir  à  des  intensités  de  courant  plus  grandes  que 
celles  qui  sont  nécessaires  dans  les  circonstances  nor- 
males. Il  y  a  donc  affaiblissement,  diminution  de  l'exci- 
tabilité faradique  et  galvanique  (bout  périphérique). 

»  Cette  diminution  va  en  s'accentuant  ;  à  un  moment 
donné,  on  a  beau  employer  des  intensités  de  courants 
très  fortes,  les  muscles  paralysés  ne  répondent  plus  ni 
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aux  excitations  galvaniques  ni  aux  excitations  fara- 
diques  du  nerf  qui  les  anime.  L'abolition  de  l'excita- 
bilité électrique  du  nerf  est  complète  ;  elle  persistera 
pendant  un  espace  de  temps  variable,  plusieurs  mois  ou 
plusieurs  années,  suivant  la  gravité  de  la  paralysie. 

»  Elle  persistera  indéfiniment  si  la  paralysie  est  la 
conséquence  d'une  lésion  nerveuse  irréparable,  d'une 
interruption  définitive  des  voies  chargées  de  transmettre 
l'infiux  nerveux  aux  muscles. 

»  L'exploration  directe  des  muscles  paralysés,  faite 
avec  le  courant  faradique,  donne  des  résultats  absolu- 
ment concordants,  ou  à  peu  de  chose  près;  l'excitabi- 
lité faradique  du  muscle  diminue  en  même  temps  que 
l'excitabilité  galvanique  et  faradique  du  nerf  ;  elle  s'éteint 
dans  les  muscles  presque  en  même  temps  que  ceux-ci 
cessent  de  répondre  aux  excitations  faradiques  et  gal- 
vaniques du  nerf. 

»  Modifications  quantitatives  de  V excitabilité  galva- 
nique du  muscle.  —  Tout  autrement  se  passent  les 
choses  à  l'exploration  galvanique  des  muscles  paralysés. 
On  constate  bien,  au  début  de  la  paralysie,  une  légère 
diminution  de  leur  excitabilité  galvanique,  mais  au  bout 
de  quelques  jours,  au  plus  tard  vers  la  fin  du  second 
septénaire,  cette  excitabilité  galvanique  subit  une  exagé- 
ration très  nette.  Il  arrive  qu'on  obtient  des  contrac- 
tions en  appliquant  sur  les  muscles  paralysés  des  cou- 
rants galvaniques  d'intensité  de  plus  en  plus  faibles; 
là  où,  dans  les  circonstances  normales,  il  fallait  re- 
courir  à  un  courant  d'intensité  de  15  milli-ampère, 
pour  obtenir  des  contractions,  et  seulement  à  la  ferme- 
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ture^  un  courant  de  10  milli-ampère  suffit  ù  donner 
ce  résultat,  à  V ouverture  et  à  la  fermeture  du  circuit. 

»  Modifications  qualitatives  de  U excitabilité  galvanique 
du  muscle.  —  Cette  exagération  de  l'excitabilité  galva- 
nique coïncide  avec  des  modifications  qualitatives  des 
contractions  musculaires  que  provoquent  la  fermeture 
et  l'ouverture  du  courant  appliqué  directement  sur  ces 
muscles.  Au  lieu  d'être  de  durée  très  courte  et  rapides 
comme  l'éclair,  les  contractions  sont  maintenant  tor- 
pides,  traînées  en  longueur,  et  des  courants  d'intensité 
relativement  faible  suffisent  à  mettre  le  muscle  dans 
un  état  de  tétanie,  qui  persiste  pendant  toute  la  durée 
de  l'application  du  courant. 

»  Ces  modifications  qualitatives,  et  notamment  la 
torpidité  des  contractions,  constituent,  pour  Erb,  l'élé- 
ment caractéristique  de  la  réaction  de  dégénérescence, 
autrement  dit,  il  suffit  de  constater  ce  caractère  pour 
être  en  droit  d'affirmer  que  la  réaction  de  dégénéres- 
cence existe  chez  le  sujet  examiné. 

»  Les  modifications  qualitatives  portent  également 
sur  le  mode  suivant  lequel  se  manifestent  les  contrac- 
tions musculaires,  lorsqu'on  fait  agir  sur  les  muscles 
des  courants  d'intensité  croissante. 

»  Je  vous  rappelle  que  danp  les  circonstances  physio- 
logiques, en  appliquant  le  courant  galvanique  directe- 
ment sur  un  muscle,  on  n'obtient,  avec  des  intensités 
de  courant  moyennes,  que  des  contractions  à  la  ferme- 
ture du  circuit  ;  de  plus  N.  F.  C  >  P.  F.  C.  (négatif, 
fermeture,  contractions,  plus  grand  que,  positif,  ferme- 
ture, contractions).  Or  l'un  des  caractères  de  la  réaction 
de    dégénérescence    consiste  précisément    en    ce  que 
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P.  F.  C.  devient  =  ou  >  que  N.  F.  C.  En  outre,  on 
obtient^  à  l'ouverture  du  courant,  des  contractions  dont 
le  rapport  d'intensité  est  tel  que  N.  O.  C.  =  ou  > 
P.  0.  C,  contrairement  à  ce  qui  a  lieu  dans  les  cir- 
constances normales  quand  on  excite  le  muscle  par 
voie  indirecte,  par  l'intermédiaire  de  son  nerf. 

»  Réaction  de  dégénérescence  complète  et  réaction  de 
dégénérescence  partielle,  —  Cet  ensemble  de  modifications 
synchrones  de  l'excitabilité  galvanique  et  faradique  d'un 
muscle  et  du  nerf  qui  l'anime  se  rapporte  à  7a  réaction 
de  dégénérescence  complète,  comme  l'appelle  Erb,  c'est- 
à-dire  telle  qu'on  la  rencontre  dans  les  cas  typiques. 
Mais  la  réaction  de  dégénérescence  est  loin  de  se  pré- 
senter à  notre  observation  toujours  avec  ces  mêmes 
caractères  ;  elle  est  sujette  à  des  variantes  nombreuses, 
subordonnées  à  des  circonstances  très  diverses. 

»  Je  craindrais  d'aller  à  l'encontre  du  but  visé,  je 
craindrais  de  faire  naître  dans  votre  esprit  l'obscurité  sur 
un  point  que  je  crois  avoir  suffisamment  éclairci,  si 
j'entrais  dans  le  détail  de  ces  variantes.  Je  crois  devoir 
cependant  vous  dire  quelques  mots  de  celle  de  ces 
variantes  qu'Erb  a  décrite  sous  le  nom  de  réaction  de 
dégénérescence  partielle.  Elle  consiste  en  ceci  :  l'exci- 
tabilité faradique  el  galvanique  du  nerf  n'a  subi  qu'une 
légère  diminution  d'intensité,  qui  consiste  moins  dans 
une  diminution  de  l'énergie  des  contractions  musculaires 
obtenues  avec  des  intensités  de  courants  forts  (maximum 
de  contraction;,  que  dans  l'apparition  relativement  tardive 
des  contractions  obtenues  avec  des  intensités  de  courants 
minima  (au-dessous  desquelles  l'excitation  du  nerf  ne 
fournit  plus  de  contraction).  Avec  cette  diminution  de 
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l'excitabilité  galvanique  et  faradique  du  nerf  coïncide 
une  diminution  corrélative  de  l'excitabilité  faradique  du 
muscle  exploré,  tandis  que  l'excitabilité  galvanique  de 
ce  muscle  est  considérablement  exagérée,  et  que,  mise  en 
jeu,  elle  donne  naissance  à  ces  contractions  lentes,  tor- 
pides,  dont  il  a  déjà  été  question,  avec  prédominance  des 
contractions  de  fermeture  au  pôle  positif  sur  les  contrac- 
tions de  fermeture  au  pôle  négatif. 

»  En  résumé,  eu  égard  à  son  expression  clinique,  le 
phénomène  désigné  sous  le  nom  de  réaction  de  dégénéres- 
cence devra  toujours  éveiller  dans  votre  esprit  un  défaut 
de  parallélisme  entre  les  modifications  quantitatives  et  qua- 
litatives subies  par  l'excitabilité  galvanique  d'un  muscle^ 
et  les  modifications  synchrones  subies  par  son  excitabilité 
faradique  et  par  l'excitabilité  faradique  et  galvanique  de 
son  nerf.  Quand  vous  entendrez  dire  qu'un  muscle  réalise 
la  réaction  de  dégénérescence,  vous  vous  représenterez: 

»  Que  l'excitabilité  galvanique  de  ce  muscle  est  accrue 
et  a  subi  des  modifications  qualitatives  sur  lesquelles  je  ne 
reviens  plus; 

»  Qu'en  même  temps,  l'excitabilité  faradique  du  mus- 
cle, l'excitabilité  faradique  et  galvanique  de  son  nerf  sont 
diminuées  ou  abolies.  » 

Troubles  vaso-moteurs.  —  Ces  troubles  vaso-moteurs 
sont  à  peu  près  constants.  Ils  apparaissent  plus  ou  moins 
tôt.  Ils  consistent  dans  une  dilatation  paralytique  des  vais- 
seaux avec  ralentissement  de  la  circulation  périphérique 
et  refroidissement  des  extrémités  dans  les  membres  où 
l'atrophie  a  commencé  ses  ravages.  Notre  malade  présente, 
quand  il  entre  à  l'hôpital,  sur  la  face  dorsale  de  sa  main 
droite,  de  la  dilatation  des  veines,  du  refroidissement  de  la 
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peau  ;  ce  n'est  que  plusieurs  mois  après  que  ces  mêmes 
troubles  vaso-moteurs  apparaissent  à  la  main  gauche. 

C'est  évidemment  à  des  phénomènes  de  même  ordre 
qu'est  due  cette  sensibilité  au  froid  toute  particulière 
dont  se  plaint  notre  second  malade. 

C'est  chez  le  troisième  que  ces  troubles  sont  les  plus 
accentués.  Ils  vont  jusqu'à  l'asphyxie.  Les  mains  sont 
cyanosées;  c'est  surtout  quand  F....  est  debout,  les 
mains  pendantes,  que  la  teinte  violacée  offre  le  plus 
d'intensité.  La  cyanose  n'existe  pas  aux  extrémités 
inférieures.  —  Plus  tard,  les  mains  sont  toujours  viola- 
cées, livides^  avec  une  sensation  de  froid  considérable. 
Il  est  regrettable  que  dans  aucun  cas  on  n'ait  songé  à 
prendre  la  température  locale. 

Cette  paralysie  des  vaso-moteurs  peut  déterminer  une 
rougeur  persistante  de  la  peau  à  la  suite  d'une  irritation 
mécanique  quelconque,  d'une  friction  (obs.  III),  phéno- 
mène analogue  à  celui  de  la  raie  méningitique  ;  mais 
chez  ce  malade  la  réaction  était  très  lente  à  se  produire 
et  ne  se  montrait  que  deux  minutes  environ  après 
l'excitation. 

C'est  peut-être  dans  le  cadre  de  ces  troubles  vaso- 
moteurs  qu'il  convient  de  faire  rentrer  les  troubles  de 
la  sécrétion  sudorale  que  présentait  ce  malade  (obs.  III): 
il  eut  le  19  janvier  des  sueurs  très  abondantes  qui  le 
fatiguaient  beaucoup  et  qui  cédèrent  rapidement  à  l'emploi 
de  l'atropine. 

Absence  de  troubles  sphinctériens.  —  Ils  ne  sont  en 
effet  relatés  dans  aucune  de  nos  observations  récentes  ; 
il  est  vrai  qu'il  n'y  en  a  qu'une  seule,  la  première,  qui 
soit  vraiment  instructive  à  cet  égard,  car  l'envahissement 
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du  membre  inférieur,  —  annonçant  du  vivant  du  malade 
ce  que  l'autopsie  est  venue  confirmer,  c'est-à-dire  la 
généralisation  de  la  lésion  à  toute  la  hauteur  de  l'axe 
spinal,  —  ne  s'est  produit  que  chez  notre  premier  malade; 
le  renflement  lombaire  a  été  trouvé  fortement  lésé,  et 
cependant  il  n'y  eut  aucuns  troubles  vésicaux,  aucun 
trouble  de  la  défécation. 

Je  ne  crois  pas  qu'on  se  soit  enquis  de  l'état  du  sens 
génital. 

Dans  l'observation  rapportée  par  M.  le  D""  Raymond 
dans  la  Clinique  de  la  Charité  de  Vulpian,  nous  trouvons, 
tout  au  début  de  l'affection,  de  la  paresse  de  la  vessie  ; 
les  urines  s'échappent  lentement,  et  quand  le  malade  est 
couché,  il  n'éprouve  jamais  le  besoin  d'uriner.  La  quan- 
tité d'urine  est  normale.  Ces  troubles,  bien  légers  d'ail- 
leurs, semblent  avoir  été  passagers;  il  n'en  est  plus 
question  dans  le  courant  de  l'observation. 

Comme  symptômes  négatifs  encore  il  nous  faut  citer 
l'absence  de  troubles  trophiques  de  toutes  sortes,  tels  que 
eschares,  arthropathies,  mal  perforant,  etc. 

Symptômes  leucomyéliques.  —  C'est  sous  ce  nom,  pro- 
posé par  M.  le  Professeur  Charcot,  que  nous  étudierons 
les  phénomènes  résultant  de  l'altération  des  faisceaux 
blancs.  Nous  devons  dire  tout  d'abord  qu'ils  sont  peu 
marqués  en  proportion  des  importants  symptômes  dont 
nous  avons  parlé  jusqu'à  présent. 

Nous  n'avons  d'abord  constaté  aucun  symptôme  leuco- 
myélique  postérieur  :  incoordination  motrice,  signe  de 
Romberg,  douleurs  fulgurantes,  disparition  de  la  sensi- 
bilité tactile,  etc. 

Les  symptômes  leucomyéliques  latéraux  sont  apparus 
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tardivement  chez  le  seul  de  nos  malades  où  nous  les 
trouvons,  le  seul  il  est  vrai  que  nous  ayions  suivi  jus- 
qu'à la  fin.  Ils  sont  évidemment  en  rapport  avec  les 
lésions  trouvées  à  l'autopsie  dans  les  cordons  antéro- 
latéraux,  surtout  dans  le  faisceau  pyramidal  :  ils  sont 
loin  cependant  de  représenter  l'ensemble  des  symptômes 
répondant  à  l'altération  de  cet  important  faisceau,  et 
que  M.  le  Professeur  Charcot  a  si  magistralement  décrits 
dans  la  maladie  qu'il  a  fait  connaître  sous  le  nom  de 
«  sclérose  latérale  amyotrophique  ».  Il  y  a,  chez  notre 
malade,  une  sorte  de  dissociation  des  symptômes  qui 
tient  peut-être  à  la  quantité  ou  à  la  qualité  de  l'al- 
tération. Ainsi  noas  n'avons  pas  constaté  la  contrac- 
ture qui  déforme  le  membre  inférieur,  et  cependant  les 
réflexes  tendineux  sont  exagérés.  Or,  nous  savons  que 
cette  exagération  des  réflexes  tient  le  plus  souvent  à 
une  lésion  du  faisceau  pyramidal  :  «  il  s'agit  vraisem- 
blablement, dit  M.  le  D'  Marie,  du  défaut  de  l'influence 
inhibitoire  exercée  normalement  sur  les  centres  de  la 
substance  grise  de  la  moelle  par  les  fibres  du  faisceau 
pyramidal.  Ces  centres  n'étant  plus  soumis  à  l'influence 
de  ce  frein  présentent  une  excitabilité  exagérée  qui  se 
traduit  par  l'augmentation  du  phénomène  du  genou  ». 

De  même,  le  malade  se  plaint  de  soubresauts  invo- 
lontaires qui  animent  ses  deux  jambes;  il  a  quelque- 
fois cinq,  six  secousses  successives.  Ce  sont  là  encore, 
nous  semble-t-il,  soit  des  phénomènes  d'exaltation  des 
propriétés  réflexes  de  la  moelle,  soit  des  phénomènes 
dus  au  défaut  de  cette  même  influence  inhibitoire, 
comme  on  en  rencontre  aussi  dans  le  Tabès  dorsal 
spasmodique  :  «  Souvent,  dit  Grasset,  sans  cause 
appréciable,  on    voit  survenir  une  certaine  trépidation 
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qui  peut  se  borner  aux  extrémités  ou  s'étendre  à  tout 
le  membre  et  même  quelquefois  au  corps  entier.  » 
Cette  trépidation  spontanée,  ces  mouvements  convulsifs 
appartiennent  à  l'épilepsie  spinale,  et  cependant,  quand 
nous  cherchons  le  phénomène  du  pied,  la  trépidation 
épileptoïde,  nous  nous  apercevons  qu'il  est  impossible 
de  le  provoquer. 

Troubles  oculaires.  —  Nous  les  relevons  une  seule  fois 

dans  nos  observations.  Notre  premier  malade,  Brug  , 

15  ans  après  les  premiers  accidents  de  la  syphilis  contractée 
en  Afrique,  est  brusquement  frappé  d'une  diplopie  de  l'œil 
droit.  Cette  diplopie  dure  deux  mois.  Mais  ce  trouble  de 
l'accommodation,  «  ordinairement  lié  à  des  lésions  plus  ou 
moins  transitoires  et  fugaces  »,  dit  M,  le  Professeur 
Charcot  (Tabès),  a  été  le  seul,  et  nous  n'avons  pas  eu 
à  enregistrer  de  troubles  plus  graves,  dépendant  d'une 
lésion  du  nerf  optique,  par  exemple. 

Nous  n'avons  rien,  non  plus,  de  particulier  à  signaler 
du  côté  des  autres  organes  des  sens,  et  ce  caractère  négatif 
nous  sera  très  utile  pour  le  diagnostic. 

État  psychique.  —  L'intelligence  est^conservée  jusqu'à  la 
fin  ;  le  malheureux  patient  assiste  à  sa  déchéance  physique, 
et  sait  s'en  rendre  parfaitement  compte,  surtout  quand  il 
est  intelligent  comme  nos  deux  premiers  malades,  occupant 
une  certaine  situation  sociale.  Aussi  le  moral  se  déprime- 
t-il  rapidement  à  mesure  que  l'infirmité  s'accuse  et  pro- 
gresse. La  neurasthésie,  l'hypochondrie  en  sont  la  consé- 
quence :  «  On  s'aperçoit  facilement  en  causant  avec  M.  G.... 
de  ses  idées  tristes  et  de  ses  craintes  de  ne  pas  guérir, 
d'être  complètement  paralysé,  etc.;  il  se  lamente  sur  son 
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sort;  il  est  comme  obsédé  par  la  pensée  de  ce  qui  doit  lui 
arriver  dans  l'avenir  (Obs.  II).  Il  en  arrive  à  penser 
sérieusement  au  suicide. 

MARCHE.  —  DURÉE.  —  TERMINAISON. 

La  marche  de  cette  affection  est  essentiellement 
chronique. 

Chez  tous  nos  malades^  elle  a  débuté  dans  la  seconde 
moitié  de  la  vie,  de  35.  à  50  ans  environ,  et  ce  fait 
nous  sera  encore  d'une  grande  utilité  pour  le  dia- 
gnostic avec  certaines  formes  d'amyotrophie  qui  ont 
un  début  juvénile,  et  qui,  par  suite,  se  trouvent  éli- 
minées du  coup.  Ce  sont  les  douleurs  qui  ouvrent  la 
marche,  et  nous  les  retrouvons  jusqu'à  la  période 
ultime  de  la  maladie,  ayant  continuellement  accom- 
pagné le  symptôme  capital  de  l'affection,  croissant 
avec  lui  en  intensité  et  en  étendue.  Elles  sont  suivies 
ou  escortées  de  la  parésie,  des  crampes,  de  la  con- 
tracture, d'un  léger  tremblement  qui  se  manifeste  par 
l'irrégularité  de  l'écriture  (obs.  I)  ;  la  parésie  motrice 
peut  aller  jusqu'à  la  paralysie  complète  de  certains 
muscles,  avant  que  l'atrophie  ne  puisse  encore  être 
dépistée.  Mais  bientôt  un  certain  amaigrissement  attire 
l'attention  du  malade  ;  cet  amaigrissement  ne  peut,  en 
imposer  au  médecin  :  c'est  l'atrophie  musculaire  qui 
commence;  elle  revêt  rapidement  les  apparences  de  la 
maladie  Duchenne-Aran  ;  elle  e.st  progressive.  Cette 
progression  est  loin  d'être  insidieuse  et  de  se  révéler 
seulement  par  de  l'impotence  fonctionnelle  :  les  dou- 
leurs apparaissent  dans  la  région  nouvelle  qu'elle  va 
frapper,  et  de  vagues,  d'aDord,  lancinantes,  devenant  de 
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plus  en  plus  vives,  annoncent  son  extension  et  ses 
progrès.  A  part  les  muscles  de  la  face,  en  général 
respectés,  tout  le  système  musculaire  est  appelé  à 
disparaître.  Si  les  phénomènes  bulbaires  n'emportent 
pas  le  malade,  si  une  maladie  intercurrente  ne  vient 
pas  terminer  la  scène,  la  fonte  musculaire  fera  du 
malade  un  véritable  squelette. 

Il  nous  est  difficile  d'évaluer  la  durée  de  cette  affection, 
les  cas  observés  n'étant  pas  assez  nombreux  pour  nous 
permettre  d'établir  une  moyenne.  Chez  le  malade  qui  est 
venu  mourir  dans  le  service  de  M.  le  D''  Raymond,  l'évolu- 
tion complète  avait  demandé  environ  six  années.  Notre 
observation  III  indique  cependant  que  la  maladie  est  com- 
patible avec  une  survie  assez  longue  et  que  la  marche 
progressive  est  susceptible  de  présenter  des  arrêts,  des 
pauses,  d'une  assez  longue  durée. 

Quoi  qu'il  en  soit,  plus  ou  moins  rapidement,  l'affection 
évolue  vers  une  terminaison  fatale.  La  mort  sera  amenée 
par  les  lésions  bulbaires  ou  par  une  maladie  intercurrente 
quelconque;  il  est  bien  évident  qu'en  proie  à  une  telle 
déchéance  physique,  et  à  la  dépression  morale  qui  l'accom- 
pagne, se  nourrissant  peu  et  difficilement  à  cause  de  la 
dysphagie,  le  malade  est  peu  résistant  ;  son  organisme  ne 
peut  que  lutter  faiblement  contre  l'envahissement  des  ger- 
mes infectieux 


ANATOMIE  PATHOLOGIQUE 


L'anatomie  pathologique  ne  peut  être  encore  établie 
d'une  façon  générale  et  définitive.  Nous  ne  pouvons  en 
effet  nous  appuyer  que  sur  une  seule  observation  com- 
plète. Il  est  vrai  que  la  similitude  des  symptômes  permet 
jusqu'à  un  certain  point  de  conclure  à  la  similitude  des 
lésions.  Quoiqu'il  en  soit,  nous  allons  exposer  les  résultats 
fournis  par  cette  unique  autopsie,  tels  que  notre  éminent 
Maître  les  a  déjà  présentés  à  la  Société  médicale  des  hôpi- 
taux, tels  qu'il  a  eu  la  gracieuse  amabilité  de  les  mettre 
à  notre  disposition.  Mais  auparavant  nous  croyons  bon 
de  faire  précéder  cet  examen  histologique  d'un  aperçu 
rapide  de  la  vascularisation  de  la  moelle,  d'après  les 
données  anatomiques  Irs  plus  récentes,  court  résumé 
qui  fera  bion  comprendre  la  dissémination  des  lésions 
de  Taxe  gris  et  des  cordons  blancs,  et  jettera  une  vive 
lumière  sur  le  point  de  départ  du  processus  intramédul- 
laire,  et  sur  sa  marche.  Nous  avons  déjà  dit  que  pour 
nous  ce  point  de  départ  est  une  lésion  vasculaire. 

Dans  ses  remarquables  leçons  sur  les  scléroses  com- 
binées pseudosystématiques  d'origine  vasculaire,  Monsieur 
le  P.  Marie  a  tout  dernièrement  exposé  les  princi- 
pales notions  aujourd'hui  acquises  sur  la  circulation 
sanguine  de  la  moelle  ;  ces  notions,  comme  il  le  dit, 
sont  dues  [tour  une  part  prépondérante  aux  études  de 

Poussard.  —  H. 
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M.  Adamkiewicz  ;  M.  Duret  a  fait  également  sur  ce 
sujet  des  recherches  importantes. 

Nous  empruntons  au  professeur  Testât  (Traité  d'ana- 
tomie  humaine)  le  résumé  qui  suit,  traitant  d'une  façon 
très  claire  et  précise  cet  intéressant  sujet. 

«  A  l'exemple  d'Adamkiewicz,  nous  étudierons  tout 
d'abord  le  mode  de  formation  du  réseau  qui  entoure  la 
moelle  ;  nous  décrirons  ensuite  les  nombreuses  artères 
qui,  de  ce  réseau,  pénètrent  dans  la  moelle  elle-même. 

1°  Réseau  artériel  extra-médullaire.  —  A  la  consti- 
tution de  ce  réseau  concourent  trois  ordres  d'artères, 
savoir  :  les  artères  spinales  antérieures,  les  artères 
spinales  postérieures,  les  artères  spinales  latérales. 

A.  Les  artères  spinales  antérieures,  au  nombre  de 
deux,  l'une  droite,  l'autre  gauche,  se  détachent  des 
vertébrales  un  peu  en  arrière  du  point  où  ces  artères 
se  réunissent  pour  former  le  tronc  basilaire.  De  là, 
elles  se  portent  au-devant  du  bulbe  et  se  fusionnent 
bientôt  sur  la  ligne  médiane  pour  constituer  le  tronc 
spinal  antérieur.  Ce  tronc  longe  de  haut  en  bas  le 
sillon  médian  antérieur  et  se  termine  d'ordinaire  au 
niveau  de  la  cinquième  paire  cervicale.  Au-dessous  de 
ce  point,  le  tronc  spinal  antérieur  est  continué  par  les 
spinales  latérales. 

B.  Les  artères  spinales  postérieures,  également  au 
nombre  de  deux,  l'une  droite,  l'autre  gauche,  naissent 
des  vertébrales  un  peu  en  arrière  des  précédentes  et 
gagnent  immédiatement  la  face  postérieure  du  bulbe  et 
de  la  moelle,  en  se  plaçant  de  chaque  côté  du  sillon 
médian  postérieur. 
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Chacune  d'elles  se  divise  bientôt  en  deux  branches  : 
l'une,  interne,  qui  chemine  sur  le  faisceau  de  Burdach  en 
dedans  des  racines  postérieures;  l'autre,  externe,  qui  vient 
se  placer  en  dehors  de  ces  mêmes  racines.  Ces  deux 
branches  se  portent  verticalement  en  bas,  parallèlement 
au  sillon  médian  postérieur,  et  s'arrêtent,  comme  les 
spinales  antérieures,  à  la  partie  inférieure  de  la  moelle 
cervicale.  Plus  bas,  elles  sont  remplacées  par  des  artères 
de  même  calibre  et  de  même  direction,  fournies  par  les 
spinales  latérales. 

C,  Les  artères  spinales  latérales,  ainsi  appelées  parce 
qu'elles  abordent  la  moelle  par  ses  côtés,  ont  les  ori- 
gines les  plus  diverses.  Elles  naissent  successivement  :  au 
cou,  de  la  vertébrale  et  de  la  cervicale  ascendante  ;  au 
thorax,  des  artères  intercostales  ;  aux  lombes,  des  artères 
lombaires  ;  au  bassin,  des  artères  sacrées. 

Chacune  de  ces  artères  s'engage  dans  le  trou  de  con- 
jugaison avec  le  nerf  rachidien  correspondant,  et  lorsque 
celui-ci  se  partage  en  ses  deux  racines,  elle  se  divise, 
elle  aussi,  en  deux  rameaux  qui  suivent  :  l'un,  les  racines 
antérieures  pour  aboutir  au  sillon  médian  antérieur  ; 
l'autre,  les  racines  postérieures  pour  gagner  le  sillon 
collatéral  postérieur.  Arrivées  sur  la  ligne  médiane,  les 
premières  se  bifurquent  et  fournissent  un  rameau  ascen- 
dant et  un  rameau  descendant  :  un  rameau  ascendant, 
qui  s'anastomose  par  inosculation  avec  le  rameau  descen- 
dant de  l'artère  similaire  située  au-dessus  ;  un  rameau 
descendant,  qui  s'anastomose  également  à  plein  canal 
avec  le  rameau  ascendant  de  l'artère  similaire  située 
au-dessous.  Les  secondes,  c'est-à-dire  celles  qui  arrivent 
à  la  face  postérieure  de  la  moelle  en  suivant  les  racines 
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postéi  ieures,  se  divisent  de  môme,  au  niveau  du  sillon 
collatéral,  en  deux  rameaux  ascendants  et  deux  rameaux 
descendants:  deux  rameaux  ascendants  qui  s'anastomosent 
avec  les  rameaux  descendants  de  l'artère  similaire  située 
au-dessus;  deux  rameaux  descendants  qui  s'unissent  aux 
rameaux  ascendants  de  l'artère  similaire  située  au-des- 
sous. 

Comme  on  le  voit  par  cette  description,  un  peu 
schématique  peut-être,  les  branches  antérieures  des 
artères  spinales  latérales  forment  au-devant  de  la 
moelle  un  tronc  médian,  qui  continue  le  tronc  spinal 
antérieur,  déjà  épuisé  à  la  région  cervicale.  Les  bran- 
ches postérieures,  à  leur  tour,  remplacent  et  continuent 
les  artères  spinales  postérieures. 

Les  artères  spinales  latérales  sont  très  variables  en 
nombre,  et  il  s'en  faut  de  beaucoup  que  chaque  racine 
emporte  avec  elle  un  rameau  artériel.  D'après  les 
recherches  d'Adamkiev^icz,  il  existe  en  avant,  sur  les 
racines  antérieures,  d'un  côté  ou  de  l'autre,  un  rameau 
seulement  toutes  les  trois  ou  quatre  paires  nerveuses. 
Le  nombre  total  de  ces  rameaux  varie  de  trois  à  dix 
dans  toute  la  hauteur  de  la  moelle  :  on  en  rencontre 
un  généralement  au  niveau  de  la  dixième  ou  de  la 
onzième  paire  dorsale,  beaucoup  plus  volumineux  que 
les  autres  et  irriguant  la  moelle  dans  une  étendue  de 
14  ou  15  centimètres.  —  En  arrière,  sur  les  racines 
postérieures,  ils  sont  un  peu  plus  nombreux  :  on  en 
compte  en  moyenne  deux  pour  trois  paires  nerveuses. 

Quoi  qu'il  en  soit  du  nombre  et  du  volume  des  ra- 
meaux anastorootiques  fournis  par  les  artères  spinales 
latérales,  la  moelle  est  parcourue  de  haut  en  bas  par 
cinq  colonnes  artérielles  :  une  antérieure,  qui  occupe  le 
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sillon  médian  antérieur;  quatre  postérieures,  qui,  de 
chaque  côté  de  la  ligne  médiane,  longent  le  sillon  colla- 
téral postérieur.  Ces  dernières,  fréquemment  anastomo- 
sées entre  elles,  forment,  le  long  des  racines  postérieures, 
un  véritable  réseau,  le  réseau  radiculaire.  A  leur  tour, 
les  deux  réseaux  radiculaires,  droit  et  gauche,  sont  reliés 
l'un  à  l'autre  par  des  anastomoses  transversales,  qui  croi- 
sent le  sillon  médian  postérieur.  En  outre,  chacun  d'eux 
est  mis  en  relation  avec  le  tronc  spinal  antérieur  par  des 
branches  horizontales  qui  cheminent  entre  les  deux 
ordres  de  racines  et  qu'on  désigne  pour  cette  raison 
sous  le  nooi  d'anastomoses  inter-radiculaires.  Il  résulte 
d'une  pareille  disposition  que,  sur  une  coupe  transversale, 
kl  moelle  est  entourée  d'un  cercle  artériel  complet.  C'est 
de  ce  cercle,  cercle  périmédullaire,  que  partent  les  nom- 
breuses artères  destinées  à  l'intérieur  même  de  la  moelle. 

2"  Artères  ititra-méduUaires.  —  Avec  Duret,  nous 
diviserons  les  artères  intra-médullaires  en  trois  grou- 
pes :  les  artères  médianes,  les  artères  radiculaires  et  les 
artères  périphériques. 

A.  Les  artères  médianes,  ainsi  appelées  parce  qu'elles 
pénètrent  dans  les  sillons  médians,  se  distinguent  en 
antérieures  et  postérieures.  Les  artères  médianes  anté- 
rieures parcourent  d'avant  en  arrière  le  sillon  médian 
antérieur,  en  jetant  un  certain  nombre  de  rameaux 
collatéraux  dans  le  faisceau  de  Tiirck  ;  elles  pénètrent 
ensuite  dans  la  moelle,  et,  après  avoir  abandonné  quel- 
ques l'amuscules  à  la  partie  antérieure  de  sa  commissure, 
elles  se  terminent  en  fournissant  pour  chaque  côté  de 
la  moelle,  trois  or  res  de  rameaux,  savoir:  un  rameau 
récurrent,  qui  se  porte  dans  la  partie  interne  des  cornes 
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antérieures;  un  rameau  postérieur,  destiné  à  la  base 
des  cornes  postérieures  et  notamment  à  la  colonne  de 
Clarke;  des  rameaux  verticaux,  les  uns  .  ascendants, 
les  autres  descendants,  s'anastomosant  avec  les  rameaux 
similaires  des  artères  médianes  sus-et  sous-jacentes 
(artères  anastomotiques  longitudinales  centrales  ). —  Les 
artères  médianes  postérieures  cheminent  d'arrière  en 
avant  dans  le  sillon  médian  postérieur,  jettent  chemin 
faisant  quelques  fins  rameaux  dans  la  partie  interne 
des  faisceaux  de  Goll,  envoient  un  ou  deux  ramuscules  à 
la  partie  interne  de  la  colonne  de  Clarke,  et  viennent 
se  terminer  dans  la  commissure  grise,  en  arrière  du 
canal  de  l'épendyme. 

B.  Les  artères  radiculaires  pénètrent  dans  la  moelle,  en 
suivant,  comme  leur  nom  l'indique,  le  trajet  des  racines. 
Elles  se  divisent  comme  ces  dernières,  en  antérieures 
et  postérieui-es.  Les  artères  radiculaires  antérieures  se 
distribuent  à  la  tête  de  la  corne  antérieure.  Les  artères 
radiculaires  postérieures  ont  un  trajet  beaucoup  plus 
complexe.  Elles  fournissent  trois  groupes  de  rameaux 
(Duret)  qui  sont  situés,  les  uns,  au  milieu  des  faisceaux 
radiculaires,  les  autres  en  dedans,  les  autres  en  dehors  : 
les  rameaux  moyens  se  distribuent  à  la  substance 
gélatineuse  et  à  la  corne  postérieure  qui  lui  fait  suite  ; 
les  rameaux  externes  contournent  en  dehors  la  substance 
gélatineuse  et  s'épuisent  en  fins  ramuscules  dans  la  partie 
externe  de  la  corne  correspondante;  les  rameaux  inter- 
nes, enfin,  pénètrent  en  plein  dans  le  faisceau  radicu- 
laire  postérieur  ou  faisceau  de  Burdach  et  s'y  épuisent  en 
grande  partie. 

C.  Sous  le  nom  d'artères  périphériques,  nous  dési- 
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gnerons,  avec  Duret,  toutes  les  artères  qui  pénètrent 
dans  la  moelle  par  des  points  autres  que  ceux  que  nous 
venons  de  signaler.  Elles  sont  principalement  destinées 
à  la  substance  blanche.  On  en  compte  ordinairement 
de  huit  à  dix  sur  une  coupe  transversale.  Il  en  existe 
constamment  une  ou  deux  dans  le  sillon  qui  sépare 
le  faisceau  de  Goll  du  faisceau  de  Burdach  :  ce  sont 
les  artères  interfuniculaires  d'Adamkiewicz.  » 

—  «  Les  deux  systèmes  antérieur  et  postérieur,  dit 
M.  P.  Marie,  sont  donc  en  somme  bien  distincts  au  point 
de  vue  anatomique,  qu  iqu'ils  proviennent  en  réalité 
d'une  origine  commune  ;  quant  au  point  de  vue  patho- 
logique, je  vous  montrerai,  Messieurs,  qu'ils  sont  au 
moins  aussi  indépendants  ;  dans  certaines  affections  ce 
sera  le  système  postérieur  qui  sera  atteint,  dans  d'au- 
tres le  système  antérieur.  Et  cette  localisation  des 
lésions  dans  une  partie  du  territoire  vasculaire  de  la 
moelle  à  l'exclusion  des  autres  parties  ne  doit  pas 
vous  étonner,  car  les  exemples  de  ce  genre  abondent. 
C'est  ainsi  qu'en  pathologie  cardiaque  vous  avez  appris 
à  connaître  les  lésions  isolées  des  coronaires  ;  qu'en 
pathologie  pulmonaire  vous  savez  que  certaines  lésions 
frappent  d'une  façon  presque  exclusive  les  artères  pul- 
monaires ou  les  artères  bronchiques  Enfin,  pour  le  cer- 
veau, aucun  de  vous  n'ignore  la  prédominance  consi- 
dérable des  altérations  dans  le  territoire  de  la  syl- 
vienne,  bien  que  cette  artère  soit  en  connexion  avec 
les  autres  artères  de  l'encéphale.  « 

Eh  !  bien,  dans  le  cas  qui  nous  occupe,  les  deux  sys- 
tèmes sont  atteints,  bien  que  nous  n'ayions  pas  cons- 
taté de  symptômes    leucomyéliques   postérieurs.  Mais 
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nous  nous  hâtons  d'ajouter  que  le  secteur  antéro-externe 
de  la  moelle  est  altéré  d'une  façon  plus  intense  que 
le  secteur  postérieur.  D'ailleurs,  nous  allons  laisser  la 
parole  à  notre  cher  maître,  Monsieur  le  D''  Raymond: 

Autopsie  faite  vingt-quatre  heures  après  la  mort.  — 
La  moelle  a  gardé  son  volume  normal  ;  les  racines  anté- 
rieures sont  grêles  et  contrastent  avec  les  postérieures 
par  leur  coloration  grisâtre.  Sur  des  coupes  transver- 
sales, on  ne  remarque  pas  d'autre  altération  qu'une 
coloration  rougeâtre  des  cornes  antérieures.  Les  méninges 
molles  sont  épaissies  et  opalines. 

La  dure-mère  crânienne  est  adhérente  à  la  voûte  du 
crâne.  Les  méninges  molles  sont  fines  et  normales  ;  les 
granulations  de  Pacchioni  très  volumineuses.  La  décor- 
tication  des  hémisphères  se  fait  bien.  Le  cerveau,  le 
cervelet  et  le  bulbe  ne  présentent  aucune  lésion  appré- 
ciable à  l'œil  nu. 

Les  muscles  sont  très-grèles,  mais  rouges  et  de  con- 
sistance normale,  sauf  les  muscles  de  la  nuque,  le  trapèze, 
le  deltoïde  et  le  biceps  brachial,  qui  ont  une  teinte  un 
peu  jaunâtre,  surtout  les  premiers. 

Le  poumon  gauche  présente  une  congestion  inten.se 
de  son  lobe  inférieur,  avec  des  noyaux  de  broncho- 
pneumonie, au  niveau  desquels  le  tissu  pulmonaire  plonge 
dans  l'eau. 

Le  lobe  s  jpérieur  est  légèrement  congestionné.  Adhé- 
rence ancienne  de  la  plèvre. 

Le  poumon  droit  est  refoulé  par  un  épanchement 
séreux  d'environ  un  litre;  son  lobe  inférieur  est  le  siège 
d'une  broncho-pneumonie  étendue;  son  lobe  supérieur  est 
congestionné. 
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Le  cœur  est  flasque  et  un  peu  gras  ;  il  pèse  310 
grammes.  Il  y  a  quelques  plaques  athéromateuses  sur 
l'origine  de  l'aorte  et  sur  la  grande  valve  de  la  mitrale; 
néanmoins  les  orifices  ne  sont  ni  rétrécis  ni  insuffisants. 

Le  foie  pèse  1,400  grammes;  il  est  assez  fortement 
congestionné,  et  sa  surface  de  coupe  présente  des  îlots 
brun  violacé  entourés  par  des  travées  jaunâtres. 

Les  reins  ne  présentent  pas  d'autre  altération  qu'une 
congestion  assez  marquée  ;  ils  pèsent  ensemble  360 
grammes.  La  rate  est  normale. 

Examen  histologique.  —  Les  centres  nerveux  ont  été 
examinés  à  l'état  frais,  sur  des  dissociations  dans  le 
picro-carmin,  et  après  durcissement,  sur  des  coupes 
colorées  par  la  méthode  de  Pal,  par  l'hématoxyline  et 
le  picro-carmin. 

Examen  à  l'état  frais.  —  Les  dissociations  de  frag- 
ments des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  pris  au  niveau 
de  la  première  paire  cervicale,  ont  montré  un  nombre 
assez  restreint  de  grandes  cellules  d'apparence  nor- 
male ;  la  plupart  sont  ratatinées  sous  la  forme  d'une 
masse  arrondie  fusiforme,  sans  prolongements,  à  noyau 
tantôt  assez  net,  tantôt  déformé  et  peu  visible. 

Les  cellules  de  la  névroglie  sont  très  nombreuses  ; 
leurs  noyaux  sont  gros,  de  volumes  inégaux  ;  quelques- 
uns  sont  arrondis,  la  plupart  sont  allongés  et  contien- 
nent deux  nucléoles;  cet  aspect  paraît  être  une  phase 
de  multiplication,  car  on  en  trouve  qui  présentent  un 
étranglement  au  milieu,  et  d'autres  qui  sont  presque 
partagés  en  deux. 

En  descendant  vers  les  régions  inférieures  de  la  moelle, 
le  nombre  des  cellules  ganglionnaires  augmente  de  plus  en 
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plus.  Partout  les  vaisseaux  sont  lésés  et  leurs  parois  sont 
surchargées  de  noyaux. 

La  substance  blanche  de  la  moelle  contient  partout  des 
corps  granuleux  clairsemés;  ceux-ci  sont  beaucoup  plus 
nombreux  dans  les  faisceaux  pyramidaux  et  particulière- 
ment à  la  région  lombaire  où  ils  sont  au  moins  deux  fois 
plus  abondants  qu'à  la  région  cervicale.  Les  cellules  de 
plusieurs  ganglions  rachidiens  ont  paru  complètement 
saines. 

Examen  après  durcissement  dans  la  liqueur  de  M  aller. 
Lésions  vasculaires.  —  Ce  qui  frappe  le  plus,  c'est  la  lésion 
des  vaisseaux;  il  suffit  d'examiner,  à  un  grossissement 
moyen,  des  coupes  de  la  moelle  et  du  bulbe  colorées  à 
l'hématoxyline,  pour  être  convaincu  du  rôle  important  que 
cette  lésion  a  joué  dans  l'évolution  des  phénomènes  mor- 
bides. Les  vaisseaux  sont,  en  effet,  altérés  d'une  façon 
uniforme,  aussi  bien  dans  la  substance  grise  que  dans  la 
substance  blanche,  et  la  pie-mère  participe  à  cette  lésion. 

Les  autres  éléments  sont  atteints  à  un  degré  relati- 
vement beaucoup  moindre,  et  si  leurs  lésions  prennent, 
dans  certains  points,  une  apparence  de  systématisation 
assez  vague,  nous  verrons  par  la  suite  qu'il  s'agit  là 
d'une  conséquence  naturelle  des  dispositions  anatomiques 
et  physiologiques  de  la  moelle. 

Si  l'on  examine,  à  l'aide  de  l'objectif  n°  1  de  Vérick, 
une  coupe  du  renflement  cervical  colorée  à  l'hématoxy- 
line, on  aperçoit  un  très  grand  nombre  de  vaisseaux 
volumineux  gorgés  de  sang,  dont  les  parois  sont  infil- 
trées de  noyaux  arrondis,  serrés  les  uns  contre  les 
autres.  Dans  les  cornes,  ces  vaisseaux  forment  des 
arborisations  élégantes  ;  dans,  la  substance  blanche,  ils 
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sont  rectilignes  et  se  disposent  sous  la  forme  de 
rayons  qui  se  dirigent  de  la  pie-mère  vers  la  substance 
grise.  Outre  les  artérioles,  qui  ont  pris  un  volume 
considérable,  on  voit  une  infinité  de  vaisseaux  plus 
petits  dont  les  parois  sont  également  marquées  par  une 
infiltration  de  noyaux. 

La  pie-mère,  régulièrement  épaissie,  les  racines  ra- 
chidiennes,  surtout  les  antérieures,  le  ligament  dentelé, 
présentent  une  infiltration  semblable. 

D'une  façon  générale,  il  semble  que  le  secteur  antéro- 
externe  de  la  moelle  est  altéré  d'une  façon  plus  intense 
que  le  secteur  postérieur. 

La  lésion  est  à  son  maximum  dans  le  renflement 
cervical  ;  elle  est  moins  marquée  dans  le  renflement 
lombaire;  elle  décroît  rapidement  dans  le  bulbe,  et  on 
n'en  trouve  plus  aucune  ti-ace  dans  les  pédoncules 
cérébraux. 

En  examinant  à  l'aide  d'un  plus  fort  grossissement 
(obj.  1,  3  et  7  de  Vérick)  des  vaisseaux  coupés  trans- 
versalement ou  longitudinalement,  on  voit  que  la  lésion 
vasculaire  est  constituée  par  une  infiltration  des  tuni- 
ques moyenne  et  externe  de  cellules  embryonnaires, 
à  noyau  arrondi  et  à  protoplasma  peu  abondant. 

Cette  infiltration  est  d'ailleurs  variable  dans  son 
intensité;  tantôt  une  artériolf  montre  sa  tunique  mus- 
culaire, encore  reconnaissable,  dissociée  par  des  cellules 
disséminées,  avec  une  couronne  de  cellules  un  peu 
plus  serrées  dans  sa  tunique  externe  et  dans  sa  gaine 
lymphatique;  tantôt  l'infiltration  est  si  serrée  que  l'on 
n'aperçoit  plus  les  éléments  propres  des  vaisseaux.  Les 
capillaires  sont  accompagnés  d'une  rangée  assez  régu- 
lière des  mêmes  noyaux  dans  leur   gaine.  La  tunique 


_  44  — 


interne  est  presque  toujours  saine  ;  c'est  seulement  dans 
les  régions  les  plus  atteintes  que  l'artère  spinale  anté- 
rieure présente  un  bourgeonnement  de  cette  tunique 
dans  sa  lumière;  en  quelques  points  même  le  vais- 
seau est  complètement  oblitéré.  Dans  le  bulbe,  où  l'alté- 
ration est  moins  avancée,  on  voit  en  certains  points 
l'infiltration  des  gros  vaisseaux  se  concentrer  plus  par- 
ticulièrement en  un  endroit  de  la  paroi  tandis  que,  la 
plupart  du  temps,  les  tuniques  artérielles  sont  prises 
d'une  façon  uniforme  sur  toute  leur  périphérie. 

Cellules  des  cornes  antérieures.  —  Les  coupes  colorées 
au  carmin  montrent  une  altération  très-évidente  des  cellules 
des  cornes  antérieures;  déjà  l'examen  à,  l'état  frais  avait 
permis  de  la  reconnaître.  La  lésion  consiste  en  une  dimi- 
nution très  notable  du  nombre  des  cellules  ganglionnaires; 
de  plus,  les  cellules  qui  restent  sont,  pour  la  plupart,  mal 
colorées  et  plus  ou  moins  déformées. 

Au  niveau  de  la  deuxième  racine  cervicale  on  ne  voit 
plus  que  de  très  rares  cellules,  et  encore  sont-elles  pâles, 
sans  prolongements,  et  manifestement  lésées. 

Au  niveau  de  la  troisième  racine  cervicale  il  en  est  de 
même,  sauf  à  droite  où  il  subsiste,  sur  chaque  coupe^  deux 
à  trois  cellules,  relativement  assez  bien  conservées,  du 
groupe  antéro-interup. 

Au  niveau  de  la  quatrième  racine  cervicale  les  cel- 
lules conservées,  mais  manifestement  lésées,  sont  peu 
nombreuses  à  droite  ;  elles  sont  situées  surtout  dans 
les  groupes  externe  et  postérieur.  La  corne  gaucho,  au 
contraire,  contient  une  douzaine  de  cellules  assez  bien 
conservées  dans  ses  groupes  postérieur  et  externe,  et 
quatre  ou  cinq  cellules  moins  belles  dans  son  groupe 
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antérieur  ;  en  outre  on  aperçoit  un  certain  nombre  de 
cellules  altérées^  mais  non  complètement  détruites. 

Un  peu  plus  bas,  au  niveau  des  radicules  inférieures 
de  la  quatrième  paire  cervicale,  le  nombre  des  cellules 
conservées  augmente  encore  un  peu  dans  les  cornes, 
mais  la  droite  reste  plus  altérée  que  la  gauche.  Sur  les 
coupes  prises  à  ce  niveau,  on  voit  que  les  groupes  anté- 
rieur et  postérieur  sont  moins  atteints  que  le  groupe 
externe. 

Au  niveau  de  la  cinquième  racine,  l'altération  rede- 
vient un  peu  plus  intense. 

Au  niveau  de  la  sixième  racine,  le  nombre  des  cel- 
lules relativement  intactes  augmente  assez  brusquement 
surtout  à  gauche  ;  on  aperçoit  assez  distinctement  une 
dizaine  de  cellules  dans  le  groupe  antérieur^  une  quin- 
zaine dans  le  groupe  externe  et  une  douzaine  dans  le 
groupe  postérieur. 

Ces  cellules  se  colorent  assez  mal;  néanmoins  leurs 
prolongements  sont  intacts.  A  droite,  les  cellules  sont 
beaucoup  plus  clairsemées,  surtout  dans  les  groupes  an- 
térieur et  externe. 

En  descendant  le  long  des  septième  et  huitième  paires 
cervicales,  les  groupes  antérieur  e^  externe  .s'affaiblissent 
de  nouveau.  Le  groupe  postérieur,  qui  reste  plus  visible, 
garde  huit  à  dix  cellules  adroite  et  une  douzaine  à  gauche. 

Dans  toute  l'étendue  de  la  région  dorsale,  l'atrophie 
cellulaire  se  poursuit;  pourtant,  en  approchant  du  renfle- 
ment lombaire,  le  nombre  des  cellules  augmente  progres- 
sivement. 

Les  cellules  de  la  colonne  de  Clarke  sont  également 
touchées;  on  n'en  aperçoit  que  quatre  ou  cinq  de  chaque 
côté,  et  encore  n'ont-elles  pas  leur  aspect  normal. 
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Dans  la  région  lombaire,  les  cornes  antérieures  ont  des 
cellules  encore  assez  nonnbi  euses  ;  pourtant,  si  on  les  com- 
pare avec  les  cornes  antérieures  d'une  moelle  saine,  on  voit 
qu'il  en  a  disparu  environ  le  cinquième;  cette  disparition 
s'est  faite  d'une  façon  diffuse,  sans  qu'un  groupe  paraisse 
plus  touché  que  l'autre.  De  plus,  les  cellules  subsistantes 
sont  grêles,  se  colorent  mal  et  leur  protoplasma  est  sur- 
chargé de  pigment. 

En  somme,  l'altération  cellulaire  est  profonde,  surtout 
au-dessus  de  la  sixième  racine  cervicale;  elle  porte  prin- 
cipalement sur  le  groupe  cellulaire  antérieur,  mais  il  n'y  a 
rien  de  régulier  dans  sa  distribution,  et  l'aspect  peut 
changer  complètement  à  quelques  millimètres  de  distance; 
le  côté  droit  est  plus  atteint  que  le  gauche  sur  la  plupart 
des  coupes.  Cette  disparition  cellulaire  ne  peut  pas  être 
considérée  comme  primitive  puisque  les  altérations  vascu- 
laires  sont  diffuses  et  qu'il  n'y  a  pas  de  foyers  systématisés, 
ayant  un  ou  plusieurs  groupes  cellulaires  pour  centre.  Si 
certains  groupes  cellulaires  ont  été  lésés  un  peu  plus  que 
d'autres,  cela  paraît  tenir  uniquement  à  leur  degré  de 
résisrtance  individuelle. 

Les  racines  antérieures  présentent  une  atrophie  très 
notable,  surtout  au-dessus  de  la  sixième  paire.  On  peut 
bien  évaluer  aux  trois  quarts  le  nombre  des  fibres  disparues 
dans  les  racines  supérieures;  au-dessous  de  la  sixième 
paire,  les  tubes  à  myéline  intacts  sont  un  peu  écartés  les 
uns  des  autres  par  l'infîitration  cellulaire,  mais  leur  nonibre 
redevient  assez  considérable,  plus  même  que  ne  le  ferait 
supposer  l'examen  des  cornes  antérieures.  Il  faut  sans 
doute  admettre  qu'un  grand  nombre  de  cellulos  déjà  fort 
altérées  et  à  peine  visibles  suffisent  néanmoins  à  entretenir 
la  vitalité  de  leur  cylindre-axe. 
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Les  racines  postérieures  sont  beaucoup  moins  lésées 
que  les  antérieures. 

Noyaux  bulbaires.  —  On  retrouve,  dans  le  bulbe, 
des  lésions  vasculaires  semblablables  à  celles  de  la  moelle; 
ces  lésions  vont  en  décroissant  à  mesure  que  l'on  s'élève. 

Dans  les  régions  inférieures,  la  plupart  des  noyaux 
sont  comme  dissociés  par  des  vaisseaux  enflammés.  Les 
lésions  des  cellules  ganglionnaires  sont  néanmoins  beau- 
coup plus  légères  que  dans  la  moelle. 

Le  noyau  de  l'hypoglosse  paraît  à  peu  près  intact  à  ce 
point  de  vue  ;  d'ailleurs,  les  fibres  radiculaires  de  ce 
nerf  ne  sont  dégénérées,  ni  dans  leur  trajet  bulbaire,  ni 
à  leur  sortie. 

Il  n'en  est  pas  de  même  pour  le  noyau  du  spinal 
qui  est  altéré,  dans  ses  régions  inférieures,  au  même 
degré  que  le  reste  ;  les  filets  radiculaires  de  ce  nerf 
présentent  les  mêmes  altérations  que  les  racines  anté- 
rieures à  la  région  cervicale.  Les  filets  radiculaires 
supérieurs  sont  un  peu  moins  atteints. 

Cette  lésion  se  continue  le  long  de  la  colonne  mo- 
trice des  nerfs  mixtes,  en  atteignant  successivement  le 
pneumogastrique  et  le  glosso-pharyngien  ;  elle  va  toujours 
en  diminuant  de  bas  en  haut,  si  bien  que  les  cellules  et 
les  filets  radiculaires  supérieurs  du  glosso-pharyngien 
paraissent  à  peu  près  sains.  A  gauche  l'altération  est 
nettement  plus  accentuée  et  remonte  plus  haut  qu'à  droite. 

Les  noyaux  sensitifs  ne  semblent  pas  présenter  d'altéra- 
tion cellulaire  bien  notable,  sauf  que  beaucoup  de  leurs 
cellules  sont  fortement  pigmentées. 

Le  nerf  facial  (cellules  et  racines)  ne  paraît  pas  altéré. 

La  racine  descendante  du  trijumeau  est  absolument 
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intacte  ;  il  n'en  est  pas  de  môme  de  la  racine  ascendante 
qui  présente  une  dégénérescence  assez  marquée.  Quant  au 
noyau  masticateur,  il  paraît  complètement  sain;  pourtant 
le  malade  avait  présenté  pendant  sa  vie  quelques  troubles 
de  la  mastication. 

Lésions  de  la  substance  blanche.  —  Dans  tous  les  fais- 
ceau.K  blancs  de  la  moelle,  les  tubes  à  myéline  sont  forte- 
ment raréfiés;  aussi  les  coupes  colorées  parla  méthode 
élective  sont-elles  très  pâles  De  plus,  un  très  grand  nombre 
de  tubes  conservés  sont  altérés  ;  la  myéline  y  est  segmentée 
et  forme  des  boules.  La  raréfaction  des  tubes  atteint  ses 
dernières  limites  dans  la  zone  marginale  des  cordons 
antéro-latéraux.  Les  faisceaux  de  Burdach  sont  les  p.irties 
les  mieux  conservées. 

Dans  le  renflement  cervical,  les  cordons  de  Goll  sont 
plus  pâles  que  le  reste;  dans  le  renflement  lombaire,  c'est 
le  faisceau  pyramidal  croisé  qui  tranche  sur  le  reste  par 
l'intensité  de  sa  lésion.  De  telle  sorte  que  l'on  observe  une 
dégénérescence  ascendante  systématique,  jusqu'à  un  cer- 
tain point,  dans  les  régions  supérieures  de  la  moelle,  et  une 
dégénérescence  descendante  déplus  en  plus  nette  dans  lès 
régions  inférieures. 

Cette  disposition  est  une  conséquence  toute  naturelle 
de  la  loi  de  Waller;  les  fibres  longues  de  la  moelle, 
atteintes  successivement  le  long  de  leur  parcours,  dégé- 
nèrent jusqu'à  leur  extrémité,  de  telle  sorte  que  la  raré- 
faction des  tubes  augmente  de  plus  en  plus  à  mesure 
que  l'on  se  rapproche  du  point  d'arrivée  des  faisceaux. 

On  observe  encore  à  la  périphérie  de  la  moelle,  surtout 
vers  la  fin  du  renflement  cervical  et  en  arrière,  des  îlots 
de  dégénération  presque  absolue;  ces  îlots  s'appuient  à 
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lia  méninge  et  se  limitent  du  côté  de  la  moelle  par  un 
Ibord  net  en  zigzag.  La  surcharge  de  noyaux  névro- 
igliques,  dans  ces  points,  montre  bien  qu'il  ne  s'agit  pas 
ilà  d'une  lésion  artificielle. 

Dans  les  cornes  antérieures  de  la  moelle,  le  réseau 
(des  fibres  à  myéline  est  encore  relativement  assez  bien 
(Conservé. 

Lésions  île  ta  névroglie.  —  Les  cornes  de  la  moelle 
fse  colorent  très  fortement  par  le  carmin;  on  ne  distin- 
^gue  aucun  détail  de  leur  trame  interstitielle;  sur  les  cou- 
ipes  colorées  à  l'hématoxyline,  on  aperçoit  de  très  nom- 
ibreux  noyaux  qui  appartiennent  aux  cellules  de  la 
mévroglie. 

En  quelques  points,  ces  noyaux  se  groupent  en  petits 
;amas;  on  en  voit  souvent  plusieurs  dans  les  espaces 
ipéri-cellulaires  des  grandes  cellules  des  cornes. 

Dans  la  substance  blanche,  les  tubes  à  myéline  qui 
^subsistent  sont  écartés  les  uns  des  autres  par  une  subs- 
itance  homogène,  fortement  colorée  par  le  carmin;  on 
m'aperçoit  aucune  trace  de  fibrilles  névrogliques  ;  il  est  pro- 
Ibable  qu'elles  sont  noyées  dans  un  exsudât  plus  ou  moins 
solide.  Le  processus  histologique  diffère  donc  essentiel- 
ilement  de  la  sclérose.   Le  nombre  des  noyaux  de  la 
névroglie  est  également  augmenté,  et  cette  augmentation 
est  beaucoup  plus  marquée  dans  le  cordon  de  Goll,  à  la 
région  cervicale,  et  dans  le  faisceau   pyramidal,  à  la 
région  lombaire. 

Cerveau.  —  L'écorce  cérébrale,  examinée  soigneuse- 
ment en  plusieurs  endroits,   n'a  présenté  absolument 
.aucune  lésion;  le  réseau  des  fibres  à  myéline  tangen- 
tielles  s'est  montré  partout  intact. 

Poussai'd.  —  4, 


Lésions  des  nerfs  et  des  muscles.  —  Les  nerfs  ont  été 
étudiés  sur  des  dissociations,  après  fixation  dans  l'acide 
osmique,  et  sur  des  coupes^  après  durcissement  dans  la 
liqueur  de  Mûller,  puis  dans  Talcool. 

Le  radial  au  bras  présente  environ  une  fibre  altérée 
sur  dix.  En  descendant  à  l'avant-bras,  on  trouve  une 
lésion  un  peu  plus  avancée  dans  la  branche  musculaire, 
et  surtout  dans  la  branche  cutanée. 

Le  nerf  médian,  pris  au  coude,  est  plus  atteint  que 
le  radial  ;  dans  les  collatéraux  des  doigts  qui  en  dépen- 
dent, la  lésion  est  encore  bien  plus  avancée. 

Le  nerf  cubital  au  bras  présente  au  moins  trois  fibres 
sur  dix,  qui  sont  réduites  à  leur  gaine  de  Schwann, 
et  qui  apparaissent  sous  la  forme  de  petits  ilôts  rouges 
sur  les  coupes  colorées  au  carmin.  Comme  pour  le  médian, 
les  collatéraux  des  doigts  qui  appartiennent  au  cubital 
sont  plus  altérés  que  le  tronc  même  du  nerf. 

Au  membre  inférieur,  les  nerfs  sont  un  peu  moins 
lésés;  le  sciatique,  surtout  dans  certains  faisceaux,  l'est 
plus  que  le  crural. 

Muscles.  —  Les  muscles  ont  été  étudiés  a  l'état  frais 
sur  des  dissociations,  et  après  durcissement  sur  des 
coupes. 

Muscles  de  la  nuque  i^Grand  complexus  et  splénius). 
—  Sur  les  dissociations  on  aperçoit  : 

1°  Des  gaines  moniliformes  contenant  de  nombreux 
noyaux  et  des  fragments  de  substance  contractile; 

2°  Des  faisceaux  de  40  p.  de  diamètre,  dépourvus  de 
striation,  finement  granuleux,  avec  des  noyaux  proli- 
férés  ; 
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3°  Des  faisceaux  de  15  à  20  [x  avec  leur  striation  con- 
servée et  des  noyaux  à  peu  près  normaux.  Sur  les  coupes, 
on  retrouve  ces  différents  ordres  de  fibres  intimement 
mélangés  ;  çà  et  là  il  subsiste  encore  quelques  rares 
fibres  qui  ont  conservé  leur  aspect  et  leur  diamètre  nor- 
maux. De  plus,  il  existe  une  adipose  interstitielle  assez 
marquée. 

Les  nerfs  intra-musculaires  se  comportent  d'une  façon 
variable;  les  uns,  assez  rares,  paraissent  avoir  conservé 
presque  toutes  leurs  fibres  à  myéline;  d'autres,  ce  sont 
les  plus  nombreux,  en  ortt  perdu  la  plus  grande  partie; 
enfin,  on  en  voit  qui  ne  contiennent  plus  de  tubes  à 
myéline.  Les  corps  neuro-musculaires  sont  abondants  et 
leurs  fibres  ne  paraissent  pas  sensiblement  lésées. 

Biceps  brachial  gauche.  —  Les  faisceaux  sont  très 
atrophiés;  ils  ont  20  ix  de  diamètre  en  moyenne;  les 
plus  petits  ont  de  8  à  10  [x  ;  quelques  rares  fibres  ont 
conservé  un  volume  de  60  à  100  p..  La  striation  trans- 
versale est  nette  ;  la  striation  longitudinale  plus  marquée 
qu'à  l'état  normal;  les  noyaux  sont  normaux  sur  les 
gros  faisceaux  et  sur  la  plupart  des  petits  ;  sur  quelques- 
uns,  ils  sont  légèrement  proliférés  ;  enfin,  on  aperçoit 
quelques  gaines  bourrées  de  noyaux. 

Le  tissu  interstitiel  présente  une  légère  adipose. 

Les  filets  nerveux  intra-musculaires,  gros  ou  petits, 
ne  présentent  que  peu  d'altérations  pour  la  plupait, 
mais  quelques-uns  sont  complètement  détruits. 

Muscles  radiaux  gauches.  —  Les  faisceaux  ont  un 
volume  assez  uniforme  de  10  à  15  jx.  La  plupart  sont 
finement  granuleux. 

Les  noyaux  de  sarcolemme  ont  légèrement  proliféré 
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et  forment  des  lignes  longitudinales.  Le  ti.s'ïu  inters- 
titiel est  sain,  ainsi  que  dans  les  muscles  suivants. 

Extenseur  des  doigts.  —  La  striation  transversale 
est  intacte;  la  striation  longitudinale  est  plus  accentuée 
sur  certains  faisceaux;  les  noyaux  du  sarcolemme  sont  ^ 
assez  nombreux  ;  les  fibres  contiennent  quelques  granu- 
lations pigmentaires,  surtout  autour  des  noyaux.  La  1 
dimension  des  fibres  est  de  20  a  en  moyenne.  I 

Fléchisseurs  profond  et  superficiel  des  doigts.  —  La 
dimension  moyenne  des  faisceaux  est  de    60  [i..   Les  ^ 
noyaux  de  sarcolemme  sont  à  peu  près  normaux.  f 

7 

Triceps  du  bras.  —  Dimension  moyenne  des  fibres 
65  [Ji. 

Triceps  fémoral.  —  Striation  très  bien  conservée,  noyaux 
normaux;  dimension  moyenne  des  faisceaux,  70  p-.  i 

1 

Biceps  fémoral.  —  Faisceaux  finement  granuleux  de 
40  \i.  de  diamètre.  • 

Jumeaux.  —  Faisceaux  de  40  p-  en  moyenne. 

En  résumé,  les  muscles  présentent  des  lésions  atrophi- 
ques  considérables,  surtout  ceux  qui  dépendent  de  la  région 
cervicale  supérieure  de  la  moelle  où  les  grandes  cellules 
sont  plus  atteintes. 

Les  lésions  des  faisceaux  sont  de  deux  ordres  :  1°  atro- 
phie simple;  2" atrophie  dégénérative  avec  adipose  inters- 
titielle. Dans  le  premier  cas,  le  faisceau  musculaire 
s'atrophie  en  masse,  sans  perdre  sa  striation  et  ne  présente 
qu'une  multiplication  très-peu  considérable  de  ses  noyaux, 
qui  gardent  une  forme  allongée.  Dans  le  deuxième  cas,  la 
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[prolifération  nucléaire  est  très  active, et  la  fibre  musculaire 
test  rapidement  réduite  à  l'état  d'une  gaine  fibreuse  bourrée 
de  gros  noyaux  arrondis  et  de  débris  de  substance  contrac- 
ttile.  Cette  forme  ne  se  rencontre,  mélangée  à  la  première, 
■  que  dans  les  muscles  de  la  nuque  et,  à  im  degré  beaucoup 
imoindre,  dans  le  biceps.  11  semble,  d'après  cette  localisa- 
ttion,  que  Ja  première  forme  répond  à  une  altération  plus 
lOu  moins  profonde  des  cellules  des  cornes  antérieures, 
(comme  on  l'observe  dans  la  moitié  inférieure  du  renflement 
icervical  et  surtout  dans  le  renflement  lombaire,  tandis 
ique  la  deuxième  forme  se  lie  à  une  destruction  complète 
(des  mêmes  cellules,  comme  on  l'observe  surtout  dans  la 
imoitié  supérieure  du  renflement  cervical. 

C'est  la  conclusion  qui  ressort  également  de  l'examen 
ides  nerfs  intra-musculaires  qui  sant  relativement  peu 
llésés  dans  tous  les  muscles,  sauf  précisément  dans  ceux 
•  où  l'atrophie  dégénérative  se  rencontre. 

Malheureusement,  l'autopsie  a  dû  être  faite  précipi- 
itamment,  la  famille  attendant  le  cadavre,  et  on  n'a  pas 
!  recueilli  le  diaphragme  et  le  nerf  phrénique. 

De  tout  cet  examen,  il  ressort  les  faits  suivants  : 

1"  Le  malade  était  atteint  d'une  méningo-myélite 
vasculaire  difl'use.  Les  altérations  vasculaires  n'ont 
aucun  caractère  spécifique,  et  on  ne  peut  les  rattacher 
à  la  syphilis  qu'en  raison  des  commémoratifs.  Les  alté- 
rations des  éléments  nobles  de  la  moelle  paraissent 
être  consécutives. 

2°  Les  éléments  nerveux,  et  en  particulier  les  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures,  ont  subi  une 
lésion  considérable  ;  néanmoins,  les  tubes  nerveux  des 
racines  antérieures  ont  persisté  en  grande  partie.  Aussi, 
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les  nerfs  sent-ils  relativement  peu  lésés.  D'autrç  part, 
les  lésions  des  nerfs  vont  en  croissant  du  centre  à  la 
périphérie,  et  elles  atteignent  les  nerfs  sensitifs  presque 
aussi  bien  que  les  nerfs  moteurs.  Il  est  donc  raison- 
nable d'admettre  que,  si  un  certain  nombre  de  tubes 
nerveux  ont  été  atteints  de  dégénérescence  descendante, 
directement  imputable  à  l'atrophie  cellulaire  des  cornes 
antérieures,  d'autres,  par  contre,  ont  disparu  du  fait 
d'un  processus  de  névrite  périphérique  atrophique,  quel 
que  soit  d'ailleurs  le  rôle  que  joue  le  système  nerveux 
central  dans  la  production  des  névrites  de  cette  nature. 

30  Les  fibres  musculaires  se  sont  atrophiées  par 
suite  des  altérations  que  les  grandes  cellules  des  cornes 
ont  subies  ;  quelques-unes  ont  dégénéré  parce  que  les 
cellules  qui  les  coînmandaient  ont  été  complètement 
détruites. 


DIAGNOSTIC 


Le  diagnostic  exact  de  cette  forme  d'amyotrophie 
ne  peut  être  établi  d'une  façon  précise  que  si  l'on  a 
bien  présents  à  la  mémoire  l'ensemble  des  symptômes 
que  nous  avons  exposés  précédemment.  Nous  sommes 
persuadé  que  plus  d'une  fois  on  a  étiqueté  du  nom 
de  «  maladie  Duchenne-Aran  »  des  atrophies  musculaires 
à  marche  progressive  dans  lesquelles  avec  un  peu  plus 
d'attention  on  eût  noté  les  phénomènes  douloureux,  les 
crampes,  la  parésie,  précédant  l'atrophie,  au  début,  et 
plus  tard  l'exagération  des  réflexes,  indiquant  que  la 
lésion  anatomique  n'était  pas  localisée  aux  cornes  anté- 
rieures. Déjà  Vulpian,  il  y  a  douze  ans,  à  propos  du 
malade  qui  fait  le  sujet  de  l'observation  recueillie  par 
M.  le  D""  Raymond,  alors  interne  du  service,  et  publiée 
dans  la  clinique  médicale  de  la  Charité  (v.  obs.  Ill), 
semait  que  ce  type  Aran-Duchenne  n'était  pas  définitif, 
et  ne  pouvait  servir  de  cadre  indifféremment  à  tous  les 
cas  d'atrophie  musculaire.  —  «  Je  ne  puis  m'empêcher 
de  rappeler,  écrit  M.  le  D""  Raymond,  que  tous  les  ma- 
tins Vulpian,  en  montrant  ce  malade  aux  élèves,  leur 
disait  toujours  :  «  Son  cas  me  paraît  être  un  cas  d'atro- 
phie musculaire  du  type  Aran-Duchenne  ;  pourtant  il 
diffère  de  ce  type  par  les  douleurs  vives  et  la  parésie 
qui  précèdent  la  fonte  de  chaque  groupe  musculaire.  » 

Mais  depuis  cette  époque  l'étude  des  amyotrophies  est 
devenue  autrement  complexe  :  des  types  nombreux  ont 
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surgi  du  chaos;  des  classifications  variées  et  disparates 
ont  été  proposées.  Sans  recherclier  si  tout  cet  édifice  ne 
pêciie  pas  par  la  base,  reconnaissant  avec  notre  maître 
«  qu'il  serait  assurément  prématuré  de  tenter  une  théorie 
générale  des  amyotrophies  »  nous  allons  essayer  d'éta- 
blir le  diagnostic  différentiel  du  type  que  nous  avons 
entrepris  de  décrire,  et  de  ces  nombreux  types  auxquels 
nous  faisons  allusion,  nous  efforçant  de  bien  mettre  en 
lumière  les  faits  cliniques  qui  les  séparent.  Nous  sui- 
vrons pas  à  pas  la  voie  que  nous  a  tracée,  dans  ses 
Conférences  faites  à  la  Faculté  de  médecine  en  1888-89, 
notre  cher  maître,  M.  le  Raymond. 

Type  Aran-Duehenne. —  Nous  avons  déjà,  à  plusieurs 
reprises,  et  avec  persistance,  attiré  l'attention  sur  cette 
forme  d'amyotrophie,  dont  le  mode  de  distribution  et  la 
progression  ressemblent  à  s'y  méprendre  à  celles  de  la 
maladie  que  nous  étudions  ;  le  résultat  des  explorations 
électriques  est  le  naême  dons  les  deux  affections  ;  toutes 
deux  présentent  des  contractions  fibrillaires  ;  la  maladie 
Duchenne-Àra.i  peut  être  accompagnée  de  paralysie 
labio-glosso-laryngée. 

Là  s'arrêtent  les  ressemblances.  Voyons  les  symp- 
tômes différentiels  :  Le  début  est  loin  d'être  le  même 
dans  les  deux  cas.  Chez  nos  malades  des  douleurs  assez 
vagues  d'abord,  lancinantes,  apparaissent  dans  les  mus- 
cles atteints,  attirent  les  premières  l'attention,  en  même 
temps  que  des  crampes  douloureuses  viennent  gêner  le 
travail  des  doigts  qui  écrivent  toute  la  journée  ;  des 
contractures  nécessitent  des  moments  de  plus  en  plus 
prolongés  de  repos  ;  un  état  de  parésie,  allant  jusqu'à 
la  paralysie,  s'établit  bien  avant  que  des  dépressions 
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anormales,  là  où  existent  normalement  des  saillies,  des 
reliefs,  en  déformant  les  régions  anatomiques,  démon- 
trent la  fonte  musculaire. 

Dans  le  type  Aran-Duchenne,  aussitôt  que  l'attention 
du  malade  est  attirée ,  par  la  difficulté  d'exécution  de 
certains  mouvements  des  doigts,  déjà  la  fonte  muscu- 
laire est  évidente.  —  «  Dès  le  début  de  l'affaiblissement, 
dit  le  professeur  Grasset  (Traité  pratique  des  maladies 
du  système  nerveux),  un  examen  attentif  révèle  l'atrophie 
musculaire.  Aran  et  Duchenne  avaient  bien  insisté  sur 
ce  fait  caractéristique  de  la  maladie.  Il  n'y  a  pas  para- 
lysie d'abord  et  atrophie  musculaire  ensuite  ;  les  muscles 
ne  cessent  de  fonctionner  que  parce  qu'ils  s'atrophient  ; 
l'atrophie  est  le  phénomène  véritablement  primitif.  Ils 
accentuaient  très  nettement  ce  fait  contre  Cruveilhier 
qui  voulait  attribuer  l'atrophie  au  repos.  » 

Chez  nos  malades  les  douleurs  du  début  augmen- 
tent à  mesure  que  l'atrophie  fait  des  progrès;  en  intensité  : 
elles  deviennent  lérébrantes  ;  en  quantité,  en  surface,  si  je 
puis  m'exprimer  ainsi,  à  mesure  que  des  muscles  de 
plus  en  plus  nombreux  sont  atteints.  Dans  le  type  Aran- 
Duchenne  il  n'y  a  pas  de  douleurs.  Je  sais  bien  que 
Duchenne  (de  Boulogne),  revenant  sur  son  opinion  pre- 
mière, a  décrit  des  troubles  de  sensibilité  dans  la  mala- 
die qui  porte  son  nom;  il  a  observé  de  l'anesthésie,  limi- 
tée ou  généralisée,  musculaire  et  cutanée,  «  ne  survenant 
en  général  que  chez  des  atrophiques  qui  avaient  éprouvé 
dans  ces  régions  des  douleurs  que  l'on  avait  attribuées  à 
une  influence  rhumatismale.  » 

Eulemburg,  dans  certains  cas,  a  constaté  une  atro- 
phie musculaire,  précédée  ou  accompagnée  de  douleurs 
paroxystiques  siégeant  soit  dans  les  muscles  frappés, 
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soit  le  plus  souvent  sur  le  trajet  des  nerfs  qui  fournis- 
sent à  ces  muscles  Moins  rares  que  l'anesthésie  seraient 
pour  cet  auteur  les  phénomènes  de  paresthésie  :  fourmil- 
lements, sensation  d'engourdissement  et  de  froid  aux 
extrémités  ;  on  observerait  encore  des  points  douloureux 
le  long  du  rachis,  etc. 

Mais  à  cette  époque  on  ne  connaissait  ni  les  formes 
familiales,  ni  la  syringpmyélie  ;  les  anesthésies  hysté- 
riques n'étaient  pas  étudiées.  Aujourd'hui  dans  les  des- 
criptions classiques  du  type  Aran  Duchenne  pur,  il  n'est 
plus  question  de  troubles  de  sensibilité,  de  douleurs 
quelconques,  incompatibles,  étant  données  nos  con- 
naissances actuelles  de  la  physiologie  de  la  moelle, 
avec  une  Jésion  pure  des  cornes  antérieures  —  ce  qui  est 
bien  rare.  —  Aussi  l'examen  plus  attentif  des  cas  «  a-t-il 
eu  pour  résultat  ne  diminuer  de  plus  en  plus,  presque 
jusqu'à  le  réduire  à  néant,  dit  M.  le  docteur  Raymond, 
l'ancien  type  Duchenne-Aran,  atrophie  musculaire  pro- 
gressive d'origine  spinale  ;  aussi  n'en  publie-t-on  pour 
ainsi  dire  plus  d'exemples.  » 

Formes  familiales,  héréditaires,  c'est-à-dire  (D''  Ray- 
mond) survenant  chez  plusieurs  individus  de  la  même 
famille;  —  ayant  un  certain  nombre  de  caractères  communs, 
à  savoir: 

Début  fréquent  dans  le  jeune  âge. 

Evolution  lente.  Pas  de  tremblements  fibrillaires. 

Pas  de  réaction  de  dégénérescence.  Les  muscles 

innervés  par  le  bulbe  sont  toujours  respectés  par 

l'atrophie. 

Association  fréquente  à  la  lipomatose  ou  pseudo- 
hypertrophie. 
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Cet!e  seule  définition  des  types  familiaux  suffit  immé- 
diatement à  éclairer  ce  point  de  diagnostic.  Chez  nos  malades 
l'affection  ne  prend  nullement  le  caractère  familial  ou 
héréditaire  :  pas  de  parents,  proches  ou  éloignés,  atteints 
d'amyotrophie.  La  maladie  apparaît  dans  l'âge  mûr;  elle 
évolue  assez  rapidement  en  général.  En  outre  nous  consta- 
tons des  contractions  fibrillaires  intenses,  la  réaction  de 
dégénérescence  partielle  ou  totale.  Il  n'y  a  pas  à  insister  plus 
longuement.  Ces  caractères  sont  assez  tranchés  pour  nous 
dispenser  d'entrer  dans  de  plus  amples  détails.  Reste  cepen- 
dant le  type  connu  sous  le  nom  de  : 

Type  Charcot- Marie.  —  Ce  type  revêt  les  allures 
des  formes  familiales  :  il  a  été  rencontré  chez  des 
enfants  d'une  même  famille;  l'amyotrophie  débute  dans 
l'enfance  ou  l'adolescence  ;  elle  progresse  avec  une 
grande  lenteur  ;  elle  envahit  d'abord  les  muscles  des 
membres  inférieurs. 

Cette  forme  ne  nous  arrêterait  pas  plus  longtemps 
que  les  autres  si  nous  n'y  trouvions,  à  côté  de  ces 
caractères  différentiels,  des  symptômes  communs  avec 
l'affection  qui  nous  occupe  :  contractions  fibrillaires 
dans  les  muscles  en  voie  d'atrophie  ;  réaction  de  dégé- 
nérescence, crampes  et  douleurs,  troubles  vasomoteurs. 

Nous  n'avons  pas  à  recommencer  ici  les  discussions 
qu'a  soulevées  la  description  de  cette  nouvelle  forme 
d'amyotrophie,  qui  venait  si  bien  servir  de  trait 
d'union  entre  les  formes  myélopathiques  et  les  formes 
myopathiques.  Notre  maître,  M.  le  D''  Raymond,  se 
contente  de  faire  remarquer  que  l'anatomie  patholo- 
gique des  cas  Charcot-Marie  n'est  pas  suffisamment 
élucidée,  et  qu'  «  il  n'est  pas  impossible  qu'une  autop- 
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sie,  si  l'occasion  d'en  faire  une  vient  à  se  produire,  nous 
réserve  quelque  surprise.  » 

Quoiqu'il  en  soit,  acceptant  ce  type  amyotrophique 
tel  qu'il  a  été  décrit,  nous  ferons  remarquer  que,  si 
quelques  symptômes  communs  aux  deux  affections  nous 
ont  arrêtés  un  instant,  le  début  dans  l'enfance  vers 
l'âge  de  4  ans,  plus  rarement  dans  l'adolescence  vers 
15  ou  16  ans  ;  l'influence  de  l'hérédité  dans  la  plupart 
des  cas  ;  le  début  toujours  le  même  par  les  membres 
inférieurs  ;  l'envahisseraent  des  membres  supérieurs 
(mains,  avant-bras)  plusieurs  années  seulement  après 
le  début  par  les  membres  inférieurs  ;  l'mtégrité  rela- 
tive des  muscles  de  la  racine  des  membres,  ou,  tout 
au  moins,  leur  conservation  beaucoup  plus  longue  que 
celle  des  muscles  des  extrémités  ;  l'intégrité  des  mus- 
cles du  tronc,  des  épaules  et  de  la  face,  sont  des 
caractères  distinctifs  assez  tranchés  pour  empêcher 
toute  confusion. 

La  syringomyélie  n'est  bien  connue  que  depuis  ces 
dernières  années.  Elle  a  été,  en  France,  le  sujet  de 
nombreux  travaux,  parmi  lesquels  nous  nous  plaisons  à 
citer  la  remarquable  thèse  de  doctorat  de  notre  collègue 
M.  le       Bruhl  (1890). 

C'est  une  affection  qui  peut  présenter  une  symptoma- 
tologie  extrêmement  variée,  des  modalités  cliniques 
nombreuses,  selon  que  les  excavations  syringomyéliti- 
ques  intéresseront  des  segments  dilîérents  de  la  subs- 
tance grise  de  la  moelle  et  empiéteront  plus  ou  moins 
sur  les  faisceaux  blancs.  «  Dans  la  règle,  dit  le  D''  Bruhl, 
il  existe  des  symptômes  poliomyéliques  antérieurs  qui  se 
traduisent  par  un  affaiblissement  musculaire,  occupant 
d'ordinaire  les  membres,  et  plus  souvent  les  membres 
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supérieurs  que  les  membres  inférieurs.  Ce  sont  d'abord 
les  mains  qui  deviennent  malhabiles,  se  fatiguent  plus 
vite.  Tels  sont  les  premiers  symptômes  qui  attirent 
l'attention  du  malade.  Cet  affaiblissement  est  rarement 
précédé  de  phénomènes  douloureux,  qui,  cependant,  ont 
été  notés  un  certain  nombre  de  fois,  mais  ils  sont  excep- 
tionnels. » 

Parmi  les  modalités  cliniques  de  la  syringomyélie, 
celle  que  nous  retiendrons  est  précisément  celle  à 
laquelle  fait  ainsi  allusion  le  D""  Bruhl,  caractérisée 
bientôt  par  une  atrophie  musculaire,  évoluant  sous  les 

dehors  du  type  Aran-Duchenne.   «   Cette  affection 

i-essemble  donc  à  l'atrophie  musculaire  du  type  Aran- 
Duchenne,  avec  laquelle  elle  a  été  sans  doute  confondue 
bien  des  fois.  »  (Df  Bruhl).  Les  muscles  atrophiés  sont 
agités  par  des  contractions  fibrillaires  des  plus  mani- 
festes ;  dans  un  certain  nombre  de  cas,  on  a  noté 
dans  quelques  muscles  la  réaction  de  dégénérescence 
totale  ou  partielle  (obs.  de  Schultze). 

((  Les  troubles  de  la  motilité  affectent  tous  les  degrés, 
depuis  la  faiblesse  et  la  fatigue  dans  les  doigts,  dans 
une  main  ou  dans  un  membre,  c'est-à-dire  un  simple  état 
parétique,  jusqu'à  la  paralysie  complète  de  certains  mus- 
cles ou  groupes  musculaires  :  cette  paralysie  est  toujours 
en  rapport  avec  le  degré  de  l'atrophie.  »  iD""  Bruhl.) 

Il  est  certain  que  cette  forme  amyotrophique  de  la 
syringomyélie  a  plusieurs  points  de  ressemblance  très 
nets  avec  l'affection  que  nous  décrivons.  Mais  nous  ferons 
remarquer  avec  le  D""  Bruhl  que  «  Monsieur  le  Profes- 
seur Charcot  considère  la  syringomyélie  comme  débutant 
dans  le  jeune  âge,  les  premières  manifestations  morbi- 


des  apparaissant  vers  15  et  25  ans  »  ;  que  «  l'hérédité  ner- 
veuse semble  manquer  dans  la  plupart  des  cas  obser- 
vés »;  que  «  enfin  et  surtout  nous  avons  en  vain  recher- 
ché la  syphilis;  c'est-à-peine  si  elle  est  signalée  dans  2 
ou  3  observations  par  Simon  et  Schultze.  »  Ces  considé- 
rations ont  déjà  leur  importance  au  point  de  vue  du 
diagnostic  différentiel,  si  on  les  rapproche  de  l'étiologie 
de  notre  affection. 

La  syringomyélie,  en  outre,  a  une  marche  éminem- 
ment lente.  Enfin,  et  surtout,  la  gliomatose  médullaire 
détruisant  les  cornes  antérieures  n'épargne  d'ordiaaire 
pas  la  substance  grise  périépendymaire  et  entame  plus 
ou  moins  les  cornes  postérieures,  ce  qui  se  traduit  cli- 
niquement  par  des  troubles  particuliers  de  la  sensibilité, 
décrits  sous  le  nom  de  dissociation  syringomyélique  de 
la  sensibilité,  consistant  en  analgésie  et  thermo-anesthé- 
sie^  avec  persistance  de  la  sensibilité  tactile.  Notre  excel- 
lent ami,  M.  le  Caillet  (d'Amboise),  dans  une  thèse  faite 
sous  l'inspiration  de  M.  le  D''  Raymond,  a  démontré  en 
1891  que  cette  «  dissociation  de  la  sensibilité  »  n'était  pas 
pathognomonique  de  la  syringomyélie  et  se  retrouvait 
dans  beaucoup  d'autres  affections,  la  lèpre  anesthésique, 
l'hystérie,  etc. 

Mais  nous  n'en  retiendrons  pas  moins  que  cette  réu- 
nion d'une  amytrophie  progressive  avec  ces  troubles  de 
la  sensibilité  :  insensibilité  à  la  douleur,  à  la  chaleur  et 
au  froid,  donne  un  cachet  spécial  à  la  syringomyélie, 
et  tel  qu'aucune  confusion  n'est  possible,  si  on  se  donne 
la  peine  d'examiner  attentivement  le  malade. 

La  sclérose  latérale  amyotrophipue  ne  nous  arrêtera 
pas  longten.ps.  Si,  en  effet,  nous  relevons  dans  la  maladie 
de  Charcot  quelques  symptômes   pouvant  rappeler  le 
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mode  de  début  de  l'affection  qui  fait  le  sujet  de  ce  travail  : 
affaiblissement  (parésie)  dans  les  bras,  souvent  précédé 
de  douleur;  absence  d'anesthésie  ;  tremblements  fîbril- 
laires  dans  les  muscles  qui  vont  être  envahis  par 
l'atrophie;  plu^  tard,  réaction  de  dégénérescence;  en 
revanche,  l'atrophie  frappe  en  masse,  d'emblée,  des 
groupes  entiers  de  muscles,  comme  dans  les  cas  de  polio- 
myélites; les  réflexes  sont  exagérés  dès  le  début;  la 
contracture  ne  tarde  pas  à  apparaître  pour  ne  disparaître 
qu'avec  la  fonte  musculaire  ;  il  est  facile  de  provoquer 
la  trémulation  épileptoïde.  Bientôt  les  déformations  des 
membres  contracturés,  les  attitudes  anormales,  suppri- 
mant tout  mouvement  volontaire,  empêchent  toute 
confusion  avec  l'atrophie  musculaire  de  nos  malades, 
qui  poursuit  sa  marche  progressive,  prenant  les  muscles 
les  uns  après  les  autres  pour  les  détruire,  et  arrive  elle 
aussi  à  immobiliser  les  patients,  mais  parce  qu'ils  n'ont 
plus  de  muscles  pour  mouvoir  les  leviers  osseux. 

Poliomyélites  antérieures.  —  Il  nous  est  facile  d'éliminer 
rapidement  la  forme  aiguë  et  la  forme  subaiguë  de  la 
poliomyélite  antérieure  de  l'adulte.  Dans  la  forme  aiguë 
la  maladie  débute  par  quelques  symptômes  généraux  : 
fièvre  parfois  très  violente;  douleurs  dans  les  lombes, 
dans  les  membres  ;  céphalalgie  ;  somnolence,  parfois 
délire  ;  symptômes  gastriques.  Bientôt,  après  ces  symp- 
tômes qui  indiquent  nettement  la  présence  d'un  élément 
infectieux,  survient  la  paralysie,  flasque,  sans  contrac- 
ture, frappant  d'emblée  un  grand  nombre  de  muscles  : 
les  4  membres  peuvent  être  pris  en  quelques  heures. 
Les  réflexes  sont  diminués  ou  disparus.  Au  bout  d'un  ou 
deux   septénaires  la   paralysie    rétrograde  ;  quelques 
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muscles  seulement  restent  frappés  et  sont  envahis  par 
une  atrophie  à  marche  rapide. 

En  trois  mois  au  plus,  l'évolution  est  terminée:  le 
malade  guérit  complètement,  ou  bien  conseive  des 
déformations  irréparables  occasionnées  par  la  paralysie 
et  l'atrophie;  rarement  la  mort  est  signalée  comme 
terminaison. 

La  forme  subaiguë  diffère  de  la  précédente  par  une 
marche  moins  rapide,  la  paralysie  et  l'atrophie  suivant 
une  marche  progressivement  extensive  —  dans  des  limites 
déterminées  toutefois,  — tantôt  ascendante,  tantôt  descen- 
dante, mais  frappant  toujours,  comme  la  précédente,  en 
masse,  des  groupes  entiers  de  muscles,  puis  rétrocédant 
complètement,  ou  s'arrêtant  sur  place,  ou  tuant  par  exten- 
sion au  bulbe. 

La  forme  chronique  a  une  évolution  encore  plus  lente, 
mais  présente  toujours  le  même  caractère  distinctif  :  c'est 
qu'en  se  propageant  d'un  segment  de  membre  à  un  autre, 
d'une  région  à  une  autre,  la  paralysie  et  l'atrophie  frappent 
en  masse  des  groupes  entiers  de  muscles,  et  ce  caractère 
est  tellement  net  qu'il  ne  permet  pas  d'erreur  de  diagnostic. 

La  paralysie  générale  spinale  subaiguë  diffuse  (de 
Duchenne),  est  d'un  diagnostic  plus  difficile.  Cette  affection 
comprend,  en  effet,  de  même  que  chez  nos  malades  :  des 
douleurs  plus  ou  moins  vives  soit  dans  certains  points  du 
rachis,  soit  sur  le  tiajet  des  nerfs,  soit  dans  les  masses 
musculaires;  de  l'atrophie  musculaire  précédée  de  paraly- 
sie, de  contractures,  de  troubles  trophiques  de  la  peau,  etc., 
«éveillant  dans  notre  esprit  l'idée  d'une  lésion  spinale  qui 
intéresse  certainement  la  substance  grise  des  cornes  anlé- 
ritures,  et  qui  intéresse  aussi  d'autres  systèmes  fonction- 
nels de  la  moelle  (substance  grise  centrale,  substance  grise 
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des  cornes  postérieures;  cordons  blancs,  voire  aussi  les 
méninges,  lésion  qui  se  traduit  par  une  symptomatologie 
complexe  en  rapport  avec  la  multiplicité  des  systèmes 
fonctionnels  lésés.  »  (D"^  Raymond). 

Cette  affection  a  donc  un  certain  nombre  de  points 
communs  avec  celle  que  nous  décrivons.  Cependant, 
dans  les  cas  rapportés  par  Duchenne,  l'atrophie  muscu- 
laire semble  n'avoir  pas  évolué  sous  la  forme  progres- 
sive, type  Duchenne-Aran,  mais  plutôt  sous  la  forme 
poliomyélitique  antérieure  que  nous  venons  d'exposer 
précédemment:  elle  est  précédée  d'une  paralysie  motrice 
complète  ;  elle  trappe  d'emblée,  en  masse,  des  groupes 
musculaires  entiers,  au  lieu  de  prendre  muscle  par 
muscle,  comme  chez  nos  malades  ;  «  la  paralysie  et 
l'atrophie,  dit  M.  le  docteur  Raymond,  se  montrent  en 
seconde  ligne  avec  les  caractères  que  je  vous  ai  déjà 
décrits  à  propos  de  la  poliomyélite  antérieure  subaiguë 
et  chronique  ». 

Mais  on  trouve  en  plus  dans  les  cas  de  Duchenne 
des  troubles  profonds  de  la  sensibilité  de  la  peau  ;  dans 
une  observation  avec  autopsie,  MM.  Charcot  et  Joffroy 
ont  noté  en  effet  une  altération  de  la  substance  grise  de 
la  moelle,  surtout  marquée  dans  les  cornes  postérieures; 
une  altéi-ation  de  la  presque  totalité  des  faisceaux  blancs^ 
tant  postérieurs  qu'antéro-latéraux,  ce  qui  expliquerait 
aussi  la  rigidité  des  membres.  On  y  trouve  encore  de  la 
paralysie  de  la  vessie,  du  rectum,  des  désordres  géné- 
siques,  des  eschares. 

Bien  entendu,  ce  programme  est  loin  d'être  toujours 
rempli  de  la  même  façon,  et  on  peut  concevoir  des  cas 
où  la  lésion  méningo-médullaire,   frappant  surtout  le 
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segment  antérieur  de  la  moelle,  réalisera  l'ensemble  de 
symptômes  présentés  par  nos  malades. 

Mais  nous  ne  saurions  mieux  terminer  cette  étude  forcé- 
ment écourtée  de  la  paralysie  générale  subaiguë  diffuse 
qu'en  reproduisant  ici  les  réflexions  de  notre  éminent  maî- 
tre M.  le  D""  Raymond,  dans  ses  leçons  faites  à  la  Faculté  : 
«  Les  résultats  microscopiques  connus  jusqu'à  ce  jour  ont 
vérifié  ces  prévisions  de  Duchenne.  Sensuit-il  que  la  para- 
lysie générale  spinale  subaiguë  diffuse  existe  réellement  à 
l'état  d'entité  morbide  bien  définie  ?  Je  ne  le  crois  pas  pour 
ma  part.  Je  vous  ferai  remarquer  que  les  matériaux  avec 
lesquels  on  a  prétendu  constituer  cette  maladie  sont  très 
disparates.  Ils  manquent  d'un  lien  étiologiquo;  leur  symp- 
tomatologie  est  très  variable  ;  nous  ne  connaissons  guère 
la  nature  intime  des  lésions  spinales  qui  sont  en  cause.  Bref, 
on  peut  se  demander  si  ces  faits,  malgré  leur  parenté  appa- 
rente, ne  se  rapportent  pas  à  des  états  pathologiques  très 
dissemblables.  » 

Les  polynévrites  à  forme  amyotrophique  présentent  une 
symptomatologie  polymorphe  extrêmement  variable.  Le  cas 
idéal  serait  représenté  par  un  léger  mouvement  de  fièvre, 
nue  lassitude  insolite,  des  phénomènes  de  paresthésie  : 
engourdissement,  fourmillements  dans  les  pieds  et  les  mains, 
douleurs  spontanées;  puis,  la  lassitude  dégénère  en  parésie, 
frappant  d'abord  les  membres  inférieurs,  puis  les  supé- 
rieurs ;  alors  l'atrophie  envahit  les  muscles  paralysés, 
atrophie  en  masse,  qui  atteint  d'emblée  et  avec  une  égale 
intensité  tout  un  groupe  de  muscles;  ceux-ci  sont  douloureux 
à  la  pression,  ainsi  que  les  troncs  nerveux  dont  ils  tirent 
leur  innervation  ;  les  muscles  en  voie  d'atrophie  sont  le 
siège  de  douleurs  spontanées;  l'anesthésie  cutanée  est  fré- 
quente; on  constate  de  la  réaction  de  dégénérescence. 
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surtout  la  forme  partielle  (l'excitabilité  galvanique  des  mus- 
cles est  augmentée),  les  fonctions  des  sphincters  restent 
normales  le  plus  souvent;  pas  de  troubles  trophiques  abou- 
tis sant  à  la  formation  d'eschares. 

Parmi  les  manifestations  que  l'on  peut  encore  noter 
dans  les  formes  multiples  de  cette  maladie,  nous  trou- 
vons les  troubles  oculaires:  nystagmus,  strabisme, 
diplopie,  etc. 

Dans  la  polynévrite  lépreuse,  Leloir  a  observé  des 
tremblements  fibrillaires  dans  les  muscles  des  membres 
en  train  de  s'atrophier.  Il  en  est  de  même  dans  la 
névrite  alcoolique. 

L'état  des  réflexes  tendineux  est  assez  variable  avec 
les  auteurs,  dans  la  polynévrite  lépreuse.  Rruer,  Ro- 
senthal,  Vallin,  Rosenbach  ont  constaté  l'exagération 
du  phénomène  du  genou.  Leloir  affirme  que  les  réflexes 
tendineux  et  rotuliens  sont  souvent  diminués  ou  font 
complètement  défaut;  dans  quelques  cas  ils  sont 
exagérés.  Dans  la  névrite  alcoolique,  les  réflexes  cuta- 
nés sont  conservés  ou  exagérés;  au  contraire,  le 
réflexe  du  genou  est  généralement  aboli  dès  le  début 
de  la  paralysie. 

Nous  n'insistons  pas  sur  certains  symptômes  qu'on 
a  notés  dans  les  névrites  périphériques,  et  qui  nous 
intéressent  moins,  parce  que  nous  ne  les  retrouvons 
pas  dans  l'affection  qui  nous  occupe.  Mais  de  tous 
ceux  que  nous  venons  de  passer  en  revue,  le  hasard 
peut  réaliser  une  combinaison  telle  qu'il  arrive  à  créer 
ainsi  un  type,  qui  à  première  vue,  simulera  le  nôtre. 
Cependant  la  confusion  ne  sera  pas  possible  après  un 
examen  approfondi.  En  admettant  l'absence  des  troubles 
de  la  sensibilité,  si  l'hypothèse  polynévrite  peut  expli- 
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quer  les  troubles  oculaires,  les  parésies  précédant 
l'atrophie,  les  douleurs  violentes  dans  les  muscles,  les 
tremblements  fibrillaires,  etc.,  du  moins  ne  présente-t- 
elle jamais  le  tableau  d'une  atrophie  progressive  pre- 
nant muscle  par  muscle;  nous  la  voyons  au  con- 
traire, comme  les  poliomyélites  antérieures,  frapper 
d'emblée  des  masses  musculaires  importantes. 

En  outre  les  réflexes  chez  nos  malades  sont  con- 
servés et  normaux  pendant  la  plus  grande  partie  de  la 
durée  de  l'évolution  de  l'affection;  plus  tard  ils  peuvent 
s'exagérer.  — Cette  conservation  des  réflexes  est  un  bon 
signe  de  diagnostic  différentiel. 

Si  dan.s  quelques  cas  de  névrite  périphérique  les 
troubles  de  la  sensibilité  font  défaut  ou  sont  assez  peu 
saillants  pour  passer  inaperçus  (Lancereaux,  Leyden, 
Schultze,  Oppenheim,  Eisenlohr,  Senator),  en  général 
ces  troubles  de  la  sensibilité  existent;  on  constate  des 
plaques  d'anesthésie.  Il  n'en  existe  jamais  chez  nos  ma- 
lades, autre  point  important  pour  le  diagnostic. 

Quelles  que  soient  les  combinaisons  que  l'on  puisse 
imaginer  d'une  poliomyélite  et  d'une  polynévrite  (si  tant 
est  que  ces  deux  affections  ne  sont  pas  des  expressions 
similaires  d'une  même  et  unique  cause,  d'une  maladie 
primitive  qui  passe  inaperçue  ou  souvent  reste  incon- 
nue), on  n'arrive  pas  à  réaliser  l'ensemble  des  symp- 
tômes; que  nous  décrivons,  car  réunies  ou  séparées, 
poliomyélites  ou  polynévrites  sont  susceptibles  des 
mêmes  objections  que  nous  avons  présentées  plus  haut 
à  chacune  d'elles. 

Il  nous  reste  à  parler  de  Vhystérie,  «  cette  grande 
simulatrice  des  maladies  organiques  des  centres  ner- 
veux »,   dans    laquelle   l'amyotrophie   est   moins  rare 
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qu'on  ne  pouvait  le  supposer  de  prime  abord.  Depuis 
que  Monsieur  le  professeur  Charcot  a  attiré  l'attention 
sur  ce  symptôme  méconnu  de  la  grande  névrose,  des 
observations  probantes  ont  été  publiées,  telles  qu'on 
ne  saurait  passer  sous  silence  cette  forme  d'atrophie 
musculaire,  et  qu'il  faut  toujours  y  songer  quand  on 
se  trouve  en  présence  d'un  diagnostic  différentiel  des 
amyotrophies. 

Déjà,  dans  le  troisième  volume  de  ses  œuvres  com- 
plètes (1887),  M.  le  professeur  Charcot  déclarait  «  que 
les  paralysies  motrices  hystériques  paraissent  être  régu- 
lièrement marquées  par  l'existence  d'un  certain  degré 
d'atrophie  musculaire  ;  que  celle-ci  même,  à  la  vérité 
toujours  sans  accompagnement  de  réaction  dégénéra- 
tive,  peut  être  parfois  poussée  fort  loin  et  se  dévelop- 
per avec  une  rapidité  remarquable.  «  Il  vient  de  revenir 
sur  ce  sujet  intéressant  dans  une  leçon  recueillie  par 
M.  le  D'  Dutil,  et  publiée  dans  les  Archives  de  Neu- 
rologie (mars-avril  1893).  Nous  ne  saurions  mieux  faire 
que  reproduire  ici  les  paroles  du  Maître  : 

«  L'hystérie  par  elle-même  n'est-elle  pas  capable  de 
provoquer  des  amyotrophies,  et  ces  amyotrophies,  si 
elles  existent,  ont-elles  des  caractères  tels  qu'elles 
puissent  simuler  les  atrophies  de  cause  spinale  ? 
Malgré  l'invraisemblance  qui  semble  à  priori  s'attacher 
à  une  pareille  proposition  pour  des  auditeurs  peu 
familiarisés  avec  les  difficultés  de  diagnostic  que  crée 
l'intervention  fréquente,  de  l'hystérie  dans  la  clinique 
neuropathologique,  je  dois  vous  déclarer  qu'une  réponse 
affirmative  doit  être  faite  à  la  question  que  je  viens 
de  formuler.  Oui,  il  existe  des  amyotrophies  relevant 
de  l'hystérie,  subordonnées  à  elle,  subissant  le  sort  des 
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autres  manifestations  de  la  névrose,  et,  c'est  là  le 
point  essentiel,  apparaissant  et  disparaissant  avec  elle. 

Messieurs,  si  l'on  tient  compte  des  documents  que 
Ton  pourrait  appeler  préscientifiques,  il  y  a  longtemps 
que  ces  atrophies  singulières  sont  connues. 

»  Des  observations  peu  contestables  en  ont  été  rap- 
portées en  des  récits  naïfs  mais  véridiques,  et  accompa- 
gnées de  planches  à  l'appui,  par  Carré  de  Montgcron. 
Dans  ses  narrations  relatives  aux  miracles  opérés  sur  le 
tombeau  du  bienheureux  diacre  Paris,  vous  trouverez 
deux  caSj  celui  de  la  demoiselle  Coin  et  d'un  nommé 
Sergent,  qui  sont  fori  instructifs  au  point  de  vue  qui 
nous  occupe  en  ce  moment.  Mais  l'étude  régulière  de 
ces  amyotrophies  est  de  date  récente.  Elles  ont  été 
décrites  par  W.  C.  Kahlkof,  dans  une  thèse  faite  sous 
l'inspiration  de  Sseligmuller.  Dans  le  cours  de  la  même 
année,  M.  Babinski  en  publiait  quatre  observations  on 
ne  peut  plus  démonstratives.  Des  faits  du  même  ordre 
ont  été  .  observés  depuis  par  MM.  Chauffard,  Ballet, 
Blocq,  Debove,  etc. 

»  Ces  amyotrophies  hystériques  offrent  en  général  les 
caractères  suivants  :  coïncidant  fréquemment,  mais  non 
toujours  avec  la  paralysie  ou  l'anesthésie  des  membres 
où  elles  se  produisent,  elles  se  développent  parfois  en 
quelques  jours;  après  une  durée  qui  est  très  variable, 
elles  peuvent  rétrocéder,  soit  lentement,  soit  rapidement 
suivant  les  cas.  Ces  atrophies,  souvent  considérables,  ne 
s'accompagnent  pas  de  contractions  fibrillaires,  mais 
vous  pourrez  rencontrer  dans  les  publications  de  ces 
dernières  années,  certains  exemples  d'atrophie  muscu- 
laire hystérique  dans  lesquels  l'existence  de  contractions 
fibrillaires,  le  siège  de  l'amyotrophie  (éminence  thénar, 
observation  de  Cahn,  dans  le  mémoire  de  MM.  Gilles 


-  71  — 


de  la  Tourette  et  Dutil,  Nouvelle  Iconographie,  1889), 
joints  à  l'exagération  das  réflexes  qu'on  observe  parfois 
chez  les  hystériques,  sont  autant  de  traits  qui,  au  pre- 
mier abord,  pourraient  en  imposer  et  faire  croire  à  une 
amyotrophie  d'origine  spinale.  Ce  sont  là  toutefois  des 
faits  très  exceptionnels  ;  puis  en  pareil  cas,  l'examen 
électrique  des  muscles  permet  le  plus  souvent  de  fixer 
le  diagnostic;  car  il  n'est  pas  démontré,  du  moins  jus- 
qu'à ce  jour,  que  l'atrophie  musculaire  hystérique  peut 
donner  lieu  à  des  réactions  de  dégénérescence.  » 

Nous  n'ajouterons  rien,  bien  entendu,  à  ce  tableau  de 
l'amyotrophie  hystérique,  dont  les  caractères  cliniques 
sont  assez  tranchés  pour  rendre  impossible  toute  erreur 
de  diagnostic  avec  l'amyotrophie  que  nous  avons  décrite. 
Nous  dirons  seulement  que  dans  des  cas  moins  nets, 
dans  le  doute,  la  recherche  des  stigmates  hystériques, 
si  bien  mis  en  lumière  par  l'Ecole  de  la  Salpétrière, 
lèvera  toutes  les  incertitudes  :  hémianesthésie  ;  rétrécis- 
sement du  champ  visuel  ;  manifestations  convulsives, 
zones  spasmogènes,  apparition  brusque  de  paralysies, 
n'envahissant  jamais  la  face,  pouvant  disparaître  comme 
par  enchantement  sous  l'influence  de  la  suggestion,  etc., 
sans  compter  les  troubles  psychiques,  l'impressionnabilité 
excessive  à  tous  les  genres  d'excitation. 

Parmi  les  maladies  susceptibles  de  réaliser  une  des- 
truction lente  des  cellules  ganglionnaires  de  la  moelle,  il 
faut  encore  citer  la  sclérose  en  2:)laques  disséminées.  Le  fait 
est  exceptionnel,  dit  M.  le  professeur  Charcot,  mais  il  a 
été  observé.  Or,  la  sclérose  en  plaques  présente  un  certain 
nombre  de  symptômes  qui  apparaissent  tôt  on  tard  et 
sont  caractéristiques  par  leur  ensemble,  si  aucun  d'eux 
n'est  vraiment  pathognomonique  séparément.  Ce  sont:  le 
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tremblement  à  l'occasion  des  mouveiTicnts  volontaires,  les 
troubles  de  la  vision,  l'embarras  de  la  parole  avec  ses 
caractères  spéciaux  ;  le  vertige  ;  le  faciès  spécial  des 
malades,  leur  état  mental  ;  la  contracture  qui  ne  tarde 
pas  à  s'établir,  etc. 

Même  dans  les  formes  frustres,  il  est  bien  rare  que 
plusieurs  des  signes  dits  céphaliques  n'apparaissent  pas 
à  un  moment  donné,  venant  éclairer  le  diagnostic.  En 
tous  cas,  les  douleurs  si  marquées  chez  nos  malades,  ne 
sont  pas  signalées  dans  le  sclérose  en  plaques  ;  et  si,  à 
une  période  avancée,  nous  avons  noté,  dans  un  de  nos 
cas,  de  l'exagération  des  réflexes  et  des  mouvements 
convulsifs  des  jambes,  en  revanche  n'avons-nous  pas 
relevé  la  contracture  du  membre  inférieur^  et  même  du 
membre  supérieur,  qui  manque  bien  rarement  dans  la 
sclérose  en  plaques. 

Le  tabès  dorsales  également  peut  s'accompagner  d'une 
atrophie  musculaire  à  marche  progressive,  simulant 
l'ancien  type  Duchenne-Aran.  Mais  nous  croyons  abso- 
lument inutile  d'insister  sur  un  tel  point  de  diagnostic  : 
la  perte  des  réflexes,  la  disparition  de  la  sensibilité  tac- 
tile, les  crises  viscérales,  les  douleurs  fulgurantes  —  et 
non  plus  dites  rhumatismales  comme  chez  nos  malades 
—  le  signe  d'Argyll  Robertsonn,  etc.,  etc.,  nous  dispense- 
ront d'insister. 


ÉTIOLOGIE 


L'étiologie  de  cette  affection  présente  encore  beaucoup 
d'inconnus. 

Sexe.  —  Dans  les  quelques  observations  que  nous 
publions,  nous  voyons  cette  forme  particulière  d'amyotro- 
phie  ne  frapper  que  des  hommes.  II  ne  nous  a  pas  été 
donné  de  l'observer  chez  une  femme.  Mais  nous  savons  que 
tous  les  auteurs  sont  d'accord  pour  reconnaître  que  l'atro- 
phie musculaire  progressive,  indépendamment  de  toute 
distinction  de  forme  ou  de  type,  se  rencontre  avec  une 
fréquence  beaucoup  plus  grande  chez  les  hommes. 

Age.  — Nous  avons  déjà  dit  que  les  individus  atteints 
étaient  des  adultes.  Le  plus  jeune  (obs.  de  M.  Rendu)  a 
trente-cinq  ans  environ  ;  le  plus  âgé  (obs.  de  M.  Raymond, 
dans  la  Clinique  médicale  de  la  Charité),  a  quarante-huit 
ans;  les  deux  autres  40  et  41  ans. 

Professions. —  Comme  on  est  porté  à  croire  que  l'atro- 
phie musculaire  pi  ogressive  se  développe  souvent  sous 
l'influence  de  causes  occasionnelles,  dont  la  plus  fréquente 
serait  le  surmenage  de  certains  muscles,  des  muscles  les 
premiers  atteints  par  l'atrophie,  i!  est  peut-être  intéressant 
de  faire  remarquer  que  deux  de  nos  malades,  employés  de 
bureau,  passent  leur  journée  à  écrire  et  sont  atteints  au 
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début  dans  les  muscles  de  la  main  et  dans  les  musclei  de 
la  nuque;  l'autre,  un  rubannier,  travaille  au  métier 
Jacquard,  il  est  obligé  d'élever  et  d'abaisser  alternati- 
vement les  bras  du  matin  au  soir  :  l'atrophie  musculaire 
débute  par  l'épaule  droite. 

Bérédtié.  —  Il  n'est  pas  question  ici  de  transmission  de 
l'atrophie  musculaire  progressive  par  voie  de  descendance 
directe  ou  collatérale.  Ce  n'est  pas  une  affection  familiale. 
Il  n'y  en  a  aucun  cas  dans  la  famille  de  nos  malades.  Mais 
en  cherchant  les  antécédents  héréditaires,  nous  trouvons  : 
dans  un  cas,  un  père,  toute  sa  vie  original,  succombant  à 
une  paralysie  générale;  dans  un  autre,  la  grand'mère 
maternelle  morte  folle  ;  chez  un  troisième  malade,  une 
double  hérédité  nerveuse  du  côté  paternel  et  du  côté  mater- 
nel :  un  grand'père  paternel,  original,  bizarre  de  caractère, 
une  grand'mère  maternelle,  névropathe;  un  frère  aîné, 
coléreux,  très  exalté  de  caractère.  On  peut  donc  admettre 
que  ces  individus  ont  hérité  d'un  terrain  préparé;  leur 
système  nerveux  est  le  «  locus  minoris  resistentiœ  »  de  leur 
économie  ;  il  est  taré  de  par  leurs  ascendants.  Cette  tare 
héréditaire  constitue  une  prédisposition  au  développement 
de  quelque  maladie  nerveuse,  si  une  cause  efficiente, 
suffisante,  vient  à  se  présenter. 

Syphilis.  —  Cette  cause,  nous  avons  cru  la  décou- 
vrir dans  la  syphilis  que  nous  relevons  dans  les 
antécédents  personnels  de  chacun  de  nos  malades. 
Et  chacun  d'eux  considère  sa  syphilis  comme  guérie 
depuis  quelque  temps,  grâce  à  l'absence  de  tout  accident, 
quand  éclatent  les  premiers  symptômes,  précurseurs 
de  l'atrophie  musculaire.  C'est  neuf  ans  après  l'acci- 
dent initial,  que  quelques  douleurs  lancinantes,  quali- 
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fiées  de  rhumatismales,  apparaissent  chez  l'un  ;  c'est 
huit  ans  après,  que  le  second  éprouve  une  certaine 
faiblesse  dans  le  petit  doigt  de  la  main  gauche.  Le 
troisième  a  déjà  de  la  parésie  des  muscles  de  l'épaule 
qui  l'empêche  de  manœuvrer  son  métier  Jacquard, 
quand  il  contracte  la  syphilis  :  cinq  ans  après,  des  dou- 
leurs violentes  sont  ressenties  dans  l'épaule,  et  une  dou- 
leur sourde  dans  le  bras  gauche,  précédant  l'atrophie. 
Le  quatrième  échappe  aux  accidents  formidables  de  la 
méningite  basilaire  ;  M.  Rendu  le  suit  avec  intérêt 
pendant  plus  de  six  mois  après  a  cette  sorte  de 
résurrection  »,  sa  santé  demeuie  parfaite.  Seize  mois 
plus  tard  il  se  plaint  de  douleurs  à  la  nuque  et 
aux  épaules  ;   l'atrophie  commence. 

On  nous  objectera  peut-être  que  nous  n'avons  cons- 
taté, dans  la  seule  autopsie  qu'il  nous  ait  été  donné 
de  faire,  aucune  lésion  spécifique  vulgaire.  Nous  pour- 
rons répondre  qu'il  en  est  de  môme  dans  1^  tabès 
dorsualis  où  personne  cependant  ne  conteste  le  rôle 
étiologique  de  la  syphilis. 

On  objectera  encore  l'insuccès  complet  du  traitement 
antisyphilitique.  Nous  répondrons  avec  M.  Marie  :  «  Les 
syphiligraphes  sont  d'accord  sur  ce  point  qu'il  y  a  cer- 
taines manifestations  syphilitiques  contre  lesquelles  le 
traitement  iodo-mercuriel  est  à  peu  près  inactif.  Et 
quand  même,  quel  effet  pourrait-il  avoir  contre  une 
lésion  qui  consiste  dans  la  destruction  de  certaines  fibres 
de  la  moelle  ?  Ira-t-on  dire,  par  exemple,  qu'un  ramol- 
lissement cérébral  produit  par  une  artérite  syphilitique 
devra  guérir  sous  l'influence  du  traitement  spécifique  ? 
Pourquoi  donc  demander  que  la  moelle  se  comporte 
autrement    que   les  autres  viscères,    alors    que  dans 
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ceux-ci  la  syphilis  laisse  souvent  des  lésions  scléreuses 
à  Jamais  ineffaçables  ?»  ;  et  avec  notre  maître,  M.  Je 
D""  Raymond  :  «  Il  n'y  a  là  rien  de  surprenant.  Comme 
je  le  disais  tout  à  l'heure,  les  myélites  de  cette  variété, 
comme  toutes  celles  qui  paraissent  être  une  conséquence 
éloignée  de  la  syphylis,  n'ont  rien  de  spécifique  ;  ce  sont 
des  lésions  banales  à  marche  continue  dans  leur  évo- 
lution. » 

Entrant  plus  avant  dans  le  sujet,  nous  nous  effor- 
cerons tout  à  l'heure  d'examiner  de  plus  près  le  rôle 
de  la  syphilis  dans  la  génèse  de  l'amyotrophie  que  nous 
avons  décrite,  et  de  pénétrer  la  nature  de  la  maladie. 
Auparavant  il  me  faut  ajouter  qu'on  relève  encore  dans 
les  antécédents  personnels  de  deux  de  nos  malades  d'autres 
maladies  infectieuses  telles  que  la  variole,  la  fièvre 
typhoïde,  la  blennorrhagie. 


i 


NATURE  DE  LA  MALADIE 


Nous  avons  dit  que  la  lésion  primitive,  démontrée 
par  l'autopsie,  était  celle  des  vaisseaux  ;  nous  avons 
conclu  que  l'affection  était  une  méningo-myélite  vascu- 
laire  diffuse.  M.  le  docteur  Raymond,  en  effet,  a  cons- 
taté l'existence  de  lésions  vasculaires  telles  qu'on  est 
fondé  à  les  considérer  comme  le  point  de  départ  du 
processus  intra-médullaire.  En  est-il  de  même  dans  les 
autres  cas  analogues  à  celui  du  malade  de  notre  obs.  I  ? 
C'est  ce  que  l'avenir  nous  apprendra.  En  tous  cas,  l'idée 
qui  subordonne  l'altération  des  éléments  nerveux  à  celle 
des  vaisseaux  n'est  pas  nouvelle  dans  la  science.  A 
propos  de  la  sclérose  en  plaques,  dans  son  Traité  des 
maladies  nerveuses,  M.  le  professeur  Grasset  s'exprime 
ainsi  :  —  «  Marie  est  récemment  revenu,  dans  un  travail 
d'ensemble,  sur  les  rapports  qui  unissent  la  sclérose  en 
plaques  et  les  maladies  infectieuses.  Partant  de  ces  faits, 
il  rapproche  ensuite  la  nature  vasculaire  de  la  sclérose 
en  plaques  dont  nous  avons  parlé  plus  haut,  de  la 
propriété  qu'ont  les  maladies  infectieuses  de  déterminer 
des  artérites  disséminées.  Et  il  conclut  que  la  sclérose 
en  plaques  n'est  plus  une  maladie  du  système  nerveux 
(dans  le  sens  théorique  du  mot  maladie),  que  c'est  la 
localisation  médullo-encéphalique  de  la  détermination 
vasculaire  de  maladies  générales  diverses,  qui  semblent 
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constamment  de  nature  infectieuse.  On  nous  permettra 
de  faire  remarquer  que  nous  avons  toujours  admis  ainsi 
comme  des  localisations  de  maladies  générales  les  divers 
complexiis  symptomatiques  que  l'on  appelle  ordinaire- 
ment des  maladies.  Seulement,  la  conception  est  trop 
étroite  si  on  ne  veut  attribuer  qu'aux  maladies  infec- 
tieuses le  pouvoir  de  se  localiser  ainsi.  Les  diathèses 
peuvent  en  faire  autant  :  la  syphilis  et  l'arthrilisme 
notamment.  » 

Ce  travail  de  M.  Marie,  auquel  il  est  fait  allusion, 
date  de  1884.  Dans  ses  Leçons  sur  les  maladies  de  la 
moelle  (1892),  M.  le  P.  Marie  reprend  cette  thèse, 
l'expose  longuement,  insistant  sur  le  rôle  des  vaisseaux 
dans  la  génèse  de  cette  même  affection  :  «  Ce  processus, 
primitivement  interstitiel,  des  ilôts  de  sclérose  dans  les 
différents  points  du  système  nerveux,  par  où  débute-t-il 
lui-même  ?  C'est  au  niveau  des  vaisseaux.  » 

De  même,  exposant  le  caractère  si  nettement  infectieux 
de  la  paralysie  spinale  infantile,  étudiant  la  localisation 
si  nette  de  la  lésion  dans  la  corne  antérieure,  lésion 
qui  semble  avoir  une  certaine  prédilection  pour  la  région 
antéro-externe  et  antéro-interne  de  cette  corne,  et  même, 
manifestant  une  certaine  tendance  à  se  porter  en  dehors, 
empiète  plus  ou  moins  sur  le  cordon  antéro-latéral 
voisin,  Monsieur  le  D""  Marie  ajoute:  «  Voici  donc  une 
lésion  qui  n'est  pas'  en  réalité  aussi  systématique  qu'elle 
pourrait  à  première  vue  le  paraître,  puisqu'elle  outre- 
passe les  confins  de  la  substance  grise.  Quelle  est  la 
raison  de  cette  disposition  pseudo-systématique?  —  A 
mon  avis.  Messieurs,  cette  raison,  c'est  dans  le  mode  de 
distribution  des  vaisseaux  sanguins  à  l'intérieur  de  la 
moelle  qu'il  nous  faut  la  chercher.» 
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Enfin,  étudiant  les  lésions  des  scléroses  combinées, 
faisant  constater  qu'elles  correspondent  à  l'altération  de 
certains  territoires  vasculaires  appartenant  le  plus  sou- 
vent au  système  de  l'artère  spinale  postérieure  et  des  artè- 
res latérales  postérieure,  moyenne  et  antérieure;  que, dans 
certains  cas,  il  peut  arriver  que  l'artère  spinale  anté- 
rieure participe  au  processus,  et  qu'alors  on  a  une  sclé- 
rose diffuse  de  la  moelle  qui  ne  prendra  plus  guère 
l'aspect  systématique  ou  pseudo-systématique,  à  moins  que 
cette  participation  du  système  antérieur  ne  soit  que  par- 
tielle, M.  le  D""  Marie  termine  par  ces  mots  :  —  «  Vous 
voyez  donc.  Messieurs,  que  l'origine  vasculaire  des  sclé- 
roses combinées  est,  dans  certains  cas,  des  plus  mani- 
festes et  facile  à  démontrer;  j'ajouterai,  et  j'ai  déjà 
exprimé  cette  opinion,  que  l'origine  vasculaire  me  semble 
être  de  beaucoup  la  plus  fréquente.  C'est  vous  dire,  Mes- 
sieurs, que  cette  affection  est  essentiellement  secondaire; 
c'est  vous  dire  aussi  que,  loin  d'être  une  maladie  de  la 
moelle,  elle  est  tout  au  plus  une  localisation  dans  certai- 
nes régions  de  la  moelle  d'un  processus  inflammatoire 
vasculaire.  Ces  conclusions  devront  dominer  l'étiologie 
de  cette  variété  de  scléroses  combinées,  et  je  ne  doute 
pas  que  certaines  maladies  générales  qui  frappent  de  pré- 
férence les  vaisseaux,  ne  soient,  lorsqu'on  les  cherchera 
avec  plus  de  soin,  fréquemment  au  seuil  des  cas  de  ce 
ce  genre.  » 

Enfin,  en  Allemagne,  M.  Goldscheider,  à  propos  de 
ses  travaux  sur  la  poliomyélite  antérieure,  revient  sur 
les  rapports  qui  existent  entre  l'altération  des  cornes 
antérieures  et  celle  des  vaisseaux  dans  cette  afïection. 
Nous  aurions  voulu  publier  in  extenso  la  communication 
qu'il  fit  à  ce  sujet  à  la  Société  de  médecine  interne  de 
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Berlin,  le  23  février  1893;  comme  il  nous  a  été  impossi- 
ble de  nous  procurer  le  texte  allemand,  nous  nous  con- 
tentons du  compte  rendu  suivant  que  nous  empruntons 
ù  la  Semaine  médicale,  bien  que  le  sens  nous  en  paraisse 
assez  obscur  en  plusieurs  points  : 

M.  Goldscheider.  —  «  Dans  une  des  précédentes 
séances,  je  vous  ai  présenté  des  préparations  histolo- 
logiques  destinées  à  vous  montrer  les  lésions  de  la 
poliomyélite  antérieure- 
Un  point  sur  lequel  je  désire  insister  aujourd'hui  est 
celui  des  rapports  qui  existent  entre  l'altération  des 
cornes  antérieures  et  celle  des  vaisseaux  dans  la  polio- 
myélite 

On  admet  aujourd'hui  que  les  artères  intercostales 
jouent  le  principal  rôle  dans  la  nutrition  de  la  moelle 
épinière.  Chaque  artère  intercostale  en  se  bifurquant, 
enverrait  une  branche  aux  racines  antérieures  et  l'autre 
aux  racines  postérieures  de  la  mœlle  ;  ces  artères,  en 
s'anastomosant,  constitueraient  le  réseau  artériel  de  la 
moelle.  De  ce  réseau  anastomotique  naissent  les  artères 
centrales  et  les   artères  périphériques  de  la  moelle. 

En  pénétrant  dans  le  sillon  médian,  les  artères  cen- 
trales se  bifurquent  :  chacune  de  ces  branches  de  bifur- 
cation se  rend  à  une  des  cornes  antérieures. 

Les  cornes  postérieures  reçoivent,  au  contraire,  leurs 
vaisseaux  des  artères  périphériques. 

Dans  les  préparations  que  je  vous  ai  montrées,  il 
est  facile  de  reconnaître  que  les  vaisseaux  sont  altérés 
avant  leur  entrée  dans  les  cornes  grises. 

Ces  vaisseaux  sont  entourés  de  cellules  mononu- 
cléaires ;  par  conséquent,  il  ne  s'agit  pas  de  leucocytes 
immigrés,  puisque  ceux-ci  sont  polynucléaires.  Je  crois 
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que  ces  cellules  mononucléaires  sont  le  produit  d'une 
prolifération  de  la  névroglie  ou  de  cellules  de  la 
lymphe. 

On  pourrait  croire,  d'après  cela,  que  la  poliomyélite 
antérieure,  au  lieu  d'être  une  affection  spécifique,  est 
simplement  le  résultat  de  la  lésion  des  vaisseaux  cen- 
traux, lésion  qui  se  circonscrit  au  district  de  ces  vais- 
seaux. Mais  cette  opinion  est  contredite  par  ce  fait  que 
toutes  les  artères  radicula  res  sont  affectées,  ce  qui  ne 
saurait  être  le  cas  s'il  s'agissait  seulement  d'une  affection 
périvasculaire  ou  embolique,  etc.  Par  conséquent  il  faut 
toujours  admettre  l'existence  de  certains  rapports  entre 
la  substance  grise  et  l'affection  que  nous  désignons  sous 
le  nom  de  poliomyélite  antérieure  (?) 

En  comparant  cette  affection  à  d'autres  processus 
pathologiques  de  la  moelle  épinière,  tels  que  la  para- 
lysie infantile  essentielle,  la  sclérosa  en  plaques,  etc., 
on  est  amené  cà  croire  qu'il  s'agit  peut-être  dans  tous 
ces  cas  d'un  processus  analogue,  différent  seulement 
par  son  mode  de  localisation. 

Il  est  bon  de  se  rappeler  à  ce  propos  qu'il  y  a  des 
cas  de  paralysie  infantile  et  de  sclérose  diffuse  qui 
sont  d'origine  infectieuse.  I^a  paralysie  infantile,  en 
particulier,  s'est  manifestée  en  Suède  et  même  en  Alle- 
magne, sous  la  forme  épidémique;  aussi  a-t-on  observé 
parfois  au  cours  de  cette  maladie  une  tuméfaction  de 
la  rate. 

Eu  égard  à  cette  origine  infectieuse  de  quelques 
maladies  de  la  moelle  épinière,  tenant  compte  en  outre 
de  ce  fait  que  les  processus  chimiques  qui  se  passent 
dans  la  substance  grise  antérieure  sont  d'une  nature 
toute  particulière,  on  est  condu;t  à  supposer  que,  dans 

Poussard.  —  6. 
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les cas  de  poliomyélite  antérieure,  il  s'agit  peut-être 
d'un  virus  doué  d'une  spécificité  pour  la  corne  anté- 
rieure. 

Il  est  possible  que  les  différents  processus  patho- 
logiques de  la  moelle  épinière  aient  une  origine  com- 
mune et  qu'ils  ne  diffèrent  que  par  leur  localisation. 
Ce  qui  est  certain  c'est  qu'il  faut  abandonner  la  théo- 
rie de  Charcot,  en  vertu  de  laquelle  les  cellules 
ganglionnaires  seraient  affectées  les  premières.  » 

L'origine  vasculaire  de  certaines  affections  de  la 
moelle  n'est  donc  plus  à  démontrer.  Dans  notre  cas 
nous  avons  constaté  que  le  cercle  artériel  de  la  moelle 
était  atteint,  mais  que  la  lésion  portait  surtout  sur 
le  segment  antéro-externe.  Mais  quelle  est  la  nature 
de  cette  lésion  vasculaire  ? 

Etant  donnée  l'étiologie  syphilitique  de  cette  affec- 
tion, la  première  idée  qui  se  présente,  c'est  que  nous 
devons  être  en  présence  d'une  artérite  syphilitique. 
L'examen  histologique  a  prouvé  qu'il  n'en  était  rien, 
u  L'examen  histologique,  dit  M.  le  D""  Raymond,  prouve 
que  mon  malade  était  atteint  d'une  méningo-myélite 
vasculaire  diffuse,  sans  caractère  histologique  spécifique.  » 

Alors  nous  nous  sommes,  demandé,  avec  notre  maître, 
si  nous  n'avions  pas  sous  les  yeux  une  méningomyélite 
vasculaire  infectieuse.  Ce  n'est  que  depuis  quelques  an- 
nées en  effet  que  Ton  commence  à  tenir  compte  du  rôle 
de  l'infection  dans  le  développement  de  certaines  formes 
d'amyotrophie  et  dans  certaines  autres  affections  de  la 
moelle.  Mais  quelle  idée  se  fait-on  de  cette  infection  ? 
Par  quel  mécanisme  se  produit-elle  ?  C'est  ce  que  nous 
allons  exposer. 

A  propos  de  la  sclérose  en  plaques,  M.  le  D'"  P.  Marie 
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écrit:  «....l'agent  irritant  circulant  dans  les  vaisseaux 
est,  avons-nous  dit,  manifestement  de  nature  infectieuse. 
Quel  est-il  au  juste?  Nul  jusqu'ici  n'a  pu  l'isoler,  mais 

cela  viendra,  n'en  doutez  pas   L'agent  infectieux 

agit-il  par  lui-même  ou.  par  les  substances  qu'il  secrète  ? 
Il  me  semble  que  le  premier  de  ces  modes  d'action  est 
le  plus  vraisemblable,  étant  donné  la  dissémination  des 
lésions  et  leur  caractère  essentiellement  embolique..  n; 
plus  loin,  à  propos  de  la  paralysie  enfantile  :  «  Vous 
n'avez  certainement  pas  oublié  tous  les  faits  qui  plaident 
en  faveur  de  la  nature  infectieuse  de  la  paralysie  infan- 
tile :  début  aigu,  manifestations  fébriles,  caractère  épi- 
démique;  de  l'examen  de  ces  faits,  nous  avons  au  point 
de  vue  purement  clinique,  conclu  qu'il  s'agissait  bien  là 
d'une  maladie  infectieuse.  D'après  ce  que  nous  enseignent 
l'anatomie  normale  et  l'anatomie  pathologique  nous  pou- 
vons maintenant  pousser  plus  loin  nos  conclusions  et 
dire  que  c'est  par  l'intermédiaire  du  système  vasculaire 
que  cette  maladie  infectieuse  atteint  la  moelle.  Quant  au 
mécanisme  exact  par  lequel  se  fait  la  lésion,  il  est  plus 
difficile  de  le  surprendre  sur  le  fait  ;  cependant  il  me 
semble  que  suivant  toute  probabilité,  ce  mécanisme  con- 
siste soit  dans  une  embolie  infectieuse,  soit  dans  une 
thrombose  se  produisant  dans  une  ou  plusieurs  des 
artères  du  sillon  antérieur,  »  et  plus  loin  :  «  je  crois 
pour  ma  part  qu'un  certain,  nombre  d'accidents  nerveux 

aigus  de  l'enfance,  dont  là  plupart  classés  sous  le  nom 

» 

tout  à  fait  impropre  de  «  méningite,  »  ne  sont  autre 
chose  que  des  artérites  ou  des  embolies  infectieuses  se 
produisant  en  différents  points  du  système  nerveux.  » 

Pour  certaines  leucomyélites,  scléroses  diffuses  con- 
sécutives à  la  fivre  typhoïde,  aux  fièvres  éruptives^  etc., 
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l'hypothèse  d'une  semblable  origine  est  des  plus  vraisem- 
blables. 11  en  est  peut-être  de  même  pour  l'épilepsie, 
comme  on  l'a  soutenu. 

Mais,  dans  notre  cas,  pouvons-nous  admettre  le  méca- 
nisme de  l'embolie  ou  de  la  thrombose  ?  Nous  ne  le 
croyons  pas,  étant  donnée  la  lésion  généralisée  du  sys- 
tème vasculaire  extra-médullaire.  Nous  croyons  plutôt  à 
une  artérite  toxique.  L'agent  infectieux  serait  représenté 
par  la  toxine  sécrétée  par  la  bactérie  syphilitique,  et 
charriée  par  le  sang,  plutôt  que  par  la  bactérie  elle- 
même.  C'est  elle  probablement  qui,  irritant  continuelle- 
ment les  vaisseaux,  a  déterminé  leur  altération  en  un 
point  de  l'économie  où^  de  par  l'hérédité,  ils  étaient 
moins  résistants,  et  a  entraîné  les  lésions  secondaires  de 
la  moelle.  Peut-être  encore  la  toxine,  amenée  directement 
en  contact  avec  les  cellules  de  la  moelle,  a-t-elle  exei'cé 
son  action  nocive  sur  ces  dernières  en  môme  temps  que 
sur  les  vaisseaux. 

Il  est  évident  que  nous  ne  faisons  que  poser  la  ques- 
tion ;  elle  est  loin  d'être  résolue,  et  ne  le  sera  pas  de 
sitôt,  la  bactérie  de  la  syphilis  n'étant  même  pas 
encore  découverte.  Cependant  déjà,  à  propos  du  tabès 
dorsualis,  une  opinion  s'est  fait  jour  dans  ces  derniers 
temps,  qui  attribue  à  l'action  des  toxines  sécrétées  par 
les  bactéries  de  la  syphilis  les  lésions  du  système  ner- 
veux, alors  que  celles-ci  ne  réalisent  pas  les  caractères 
ordinaires  des  lésions  spécifiques  de  la  syphilis  des 
centres  nerveux.  Voici  comment  M.  le  D""  Marie  présente 
cette  opinion  à  la  fin  de  ses  remarquables  leçons 
sur  le  tabès  :  «  Mais  ces  altérations  cellulaires  qui  sont 
le  primum  movens  des  lésions  du  tabès,  comment  et 
pourquoi  se  produisent-elles  ?  —  Veuillez  vous  rappeler, 
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Messieurs,  ce  que  je  vous  disais,  à  propos  à  l'étiologie 
du  tabès,  sur  le  rôle  de  la  syphilis.  C'est  à  l'infection 
syphilitique  qu'il  faut  attribuer  ces  altérations  cellu- 
laires. Mais  par  quel  mécanisme  ?  Ici,  il  n'est  plus 
question  de  néoplasies  syphilitiques  prenant  ou  non 
l'aspect  de  gommes  circonscrites  ou  diffuses,  ce  n'est 
plus  le  tissu  interstitiel  de  l'appareil  nerveux  qui  est 
frappé,  mais  l'organe  nerveux  lui-môme,  la  cellule. 
Sans  doute  cette  manière  de  procéder  diffère  notable- 
ment de  celle  que  vous  avez  coutume  de  constater 
dans  le  mode  d'action  de  la  syphilis.  Les  progrès  réa- 
lisés récemment  dans  la  connaissance  des  maladies 
infectieuses  nous  permettent  cependant,  sinon  de  résoudre 
l'énigme,  du  moins  de  proposer  une  solution  ration- 
nelle de  celle-ci.  Cette  solution  c'est  à  M.  Striimpell 
que  je  l'emprunterai.  Jo  crois,  en  effet,  que  l'on  ne  peut 
se  «dispenser  d'admettre,  avec  ce  médecin  distingué,  que 
dans  le  tabès  la  syphilis  agit  comme  un  véritable  poison 
organique,  comme  une  toxine.  » 

Mais  on  ne  s'est  pas  contenté  de  formuler  des  hypo- 
thèses au  sujet  de  l'action  nocive  des  poisons  orga- 
niques sur  les  cellules  de  la  moelle.  Le  laboratoire 
s'est  emparé  de.  la  question.  L'expérimentation  a  fourni 
un  commencement  de  preuves  à  l'appui  de  la  doctrine 
de  l'origine  infectieuse  de  certaines  amyotrophies.  Certes, 
on  est  loin  d'avoir  réalisé  le  processus  extra  et  intra- 
méduUaire,  dont  nous  avons  rapporte  l'anatoraie  patho- 
logique. Mais  ce  sont  des  début.s  :  les  résultats  en  sont 
encourageants.  Au^si,  allons-nous  rapporter  ici  les  tra- 
vaux récents  qui  commencent  à  jeter  un  jour  nouveau 
sur  cette  intéressante  question. 

Dès  l'année  1888,  MM.  Koux  et  Yersin  ont  reproduit 
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chez les  animaux  le  tableau  des  paralysies  diphtéri- 
tiques  par  l'injection  du  liquide  de  culture  filtré,  c'est- 
à-dire  dénué  de  tout  micro-organisme,  u  En  injectant 
du  poison  diphtéritique  à  des  chiens,  on  remarque 
bientôt  que  ces  chiens  sont  paralysés  des  quatre 
membres,  marchent  avec  la  plus  grande  difficulté,  les 
pattes  postérieures  écartées,  les  pattes  de  devant  en 
dehors  ;  ils  tombent  sans  cesse.  »  (Contribution  à  l'étude 
de  la  diphtérie,  in  Annales  de  l'Institut  Pasteur,  1889.) 

Des  paralysies  infectieuses  expérimentales  ont  été 
encore  produites  avec  le  microbe  pyocyanique  (Babinski 
et  Charrin),  le  microbe  de  l'endocardite  (Gilbert  et 
Lion),  le  bacille  de  la  tuberculose  aviaire  (Grancher, 
H.  Martin  et  Ledoux-Lebard),  le  bacille  de  la  tubercu- 
lose humaine  et  le  staphylococcus  pyogenes  aureus 
(Gilbert  et  Lion).  Mais  dans  aucun  de  ces  cas  on  n'avait 
trouvé  de  lésions  macroscopiques  ou  microscopiques 
appréciables  du  système  nerveux,  quand  parut  l'impor- 
tant mémoire  de  M.  Roger,  que  nous  reproduisons  ici  : 

«  Atrophie  musculaire  progressive  expérimentale.  — 
En  inoculant  à  des  lapins  des  cultures  atténuées  du 
streptocoque  de  l'érysipèle,  j'ai  vu  se  développer  chez  les 
animaux  en  expérience  une  maladie  chronique,  qui,  par 
bien  des  caractère?  ,  se  rapproche  de  l'atrophie  musculaire 
progressive,  telle  qu'on  l'observe  chez  l'homme. 

Je  me  suis  servi  pour  mes  recherches  d'un  streptocoque 
qui  provenait  d'un  érysipèle  et  possédait  tout  d'abord  un 
haut  pouvoir  pathogène;  son  inoculation  tuait  des  lapins 
en  2  ou  3jours.  A  partir  du  mois  de  juillet  1890  j'ai  cultivé 
ce  microbe  dans  du  sérum  de-lapin  sans  jamais  le  faire 
repasser  par  l'animal  vivant;  pendant  six  mois  la  virulence 
ne  se  modifia  pas,  mais  à  partir  du  13  avril  1891,  l'injection 
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intra-veineuse  de  0"25  à  1"5  de  la  culture  dans  le  sérum, 
au  lieu  d'entraîner  rapidement  la  mort,  donna  naissance  à 
une  maladie  chronique  assez  particulière  que  j'ai  pu  étudier 
sur  14  animaux. 

A  la  suite  de  l'inoculation,  les  lapins  paraissent  malades 
un  jour  ou  deux,  puis  ils  se  rétablissent  et  restent  en  bon 
état  pendant  2  ou  3  semaines.  Au  bout  de  ce  temps  on  voit 
se  produire  un  amaigrissement  progressif  des  membres 
postérieurs,  des  régions  fessières,  et  des  masses  sacro- 
lombaires;  le  poids  des  animaux  tombe  de  2000  grammes  à 
1600  gr.,  1500  et  même  1400  gr.  Mais  ce  qui  donne  un 
caractère  particulier  à  cette  émaciation,  c'est  que  la  partie 
antérieure  du  corps  est  épargnée  :  les  pattes  de  devant  et 
la  tête  restent  intactes;  aussi,  quand  les  lapins  sont  couchés 
et  qu'on  les  regarde  de  face,  est-il  impossible  de  soupçonner 
la  maladie  dont  ils  sont  atteints. 

En  même  temps  qu'ils  s'atrophient,  les  muscles  perdent 
leur  énergie  primitive;  mais  on  n'observe  pas  de  paralysie 
à  proprement  parler  :  l'animal  peut  marcher,  seulement  il 
le  fait  avec  difficulté  et  maladresse;  quand  il  est  allongé  et 
qu'on  rejette  son  train  de  derrière  à  droite  ou  à  gauche,  il 
ne  peut  reprendre  sa  position  primitive  qu'après  plusieurs 
oscillations  latérales;  quand  il  est  debout  ou  qu'il  marche, 
le  moindre  choc  lui  fait  perdre  l'équilibre;  enfin,  quand  on 
place  les  membres  antérieurs  sur  un  plan  plus  élevé  que 
les  membres  postérieurs,  l'animal  ne  parvient  qu'à  grand'- 
peine  à  soulever  ceux-ci;  parfois  il  est  incapable  d'exécuter 
ce  mouvement. 

Jamais  je  n'ai  rencontré  l'état  spasmodique  des  mus- 
cles, les  phénomènes  douloureux,  les  arthropathies,  ou 
les  troubles  urinaires  que  l'on  a  signalés  dans  quel- 
ques cas  de  paralysie  expérimentale.  Aussi  peut-on  voir 
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les  animaux  survivre  assez  longtemps  :  actuellement 
j'en  observe  un  qui  a  été  inoculé  le  24  juillet,  et  qui. 
depuis  plus  de  deux  mois,  présente  de  l'atrophie  mus- 
culaire. Généralement  la  mort  survient  plus  vite,  du 
4™*  au  19"'®  jour  après  le  début  des  accidents.  A  ce 
moment  il  n'y  a  plus  de  microbes  dans  l'organisme. 
J'ai  reconnu  en  effet  que  les  streptocoques  sont  détruits 
au  bout  de  8  ou  IC  jours;  ils  ont  donc  disparu  quand 
se  développent  les  amyotrophies,  ce  qui  porte  à  admettre 
que  celles-ci  relèvent  des  produits  solubles  laissés 
par  les  agents  figurés. 

L'autopsie  confirme  les  observations  faites  pendant 
la  vie  :  les  muscles  des  Icmbes  et  des  membres  posté- 
rieurs sont  diminués  de  volume  dans  des  proportions 
vraiment  extraordinaires  ;  c'est  ainsi  qu'en  moyenne  le 
triceps  sural  pèse  de  3  à  4  gr.  au  lieu  de  8  gr.  ;  le 
triceps  crural  de  5  à  7  gr.  au  lieu  de  12  gr.  ;  les  fes- 
siers de  3  gr.  5  à  4  gr.  au  lieu  de  8  gr.  En  même 
temps,  les  muscles  sont  devenus  pâles  et  la  distinction 
entre  les  muscles  rouges  et  les  muscles  blancs  est  à 
peine  accusée. 

A  l'examen  microscopique,  on  constate  que  la  plu- 
part des  faisceaux  musculaires  primitifs  sont  atrophiés  ; 
ils  n'atteignent  que  la  moitié  ou  le  tiers  de  la  largeur 
normale.  Les  stries  transversales  sont  peu  nettes  ;  par 
places,  elles  ont  complètement  disparu,  et  le  faisceau 
se  présente  sous  l'aspect  d'une  masse  homogène,  par- 
couru seulement  par  quelques  striations  longitudinales 
peu  apparentes;  sur  aucun  point  je  n'ai  trouvé  de 
dégénérescence  granuleuse,  graisseuse  ou  vitreuse  Une 
des  lésions  les  plus  marquées  et  les  plus  précoces 
consiste  dans  la  prolifération    des    noyaux   du  sarco- 
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lemme  ;  ceux-ci  augmentant  de  nombre  dans  des  pro- 
portions si  considérables  que,  par  places,  les  fibres 
musculaires  en  sont  complètement  recouvertes. 

Ces  résultats  conduisent  à  rechercher  si  l'altération  des 
muscles  est  primitive,  ou  si  elle  dépend  d'une  lésion  du 
système  nerveux,  et  particulièrement  de  la  moelle. 

A  l'œil  nu,  la  moelle  semble  saine.  Sur  les  coupes  les 
cornes  antérieures  ne  paraissent  pas  atrophiées,  mais  les 
cellules  qu'elles  renferment  sont  profondément  atteintes. 

Au  début,  les  lésions  sont  disséminées  irrégulièrement, 
et,  sur  quelques  points,  au  milieu  de  cellules  dégénérées, 
on  en  trouve  d'absolument  normales;  à  un  stade  plus  avan- 
cé, toutes  les  cellules  sont  atteintes,  au  moins  dans  la  région 
lombaire.  Il  se  produit  d'abord  une  tuméfaction  du  proto- 
plasma qui  devient  moins  opaque,  et  au  lieu  de  se  colorer 
en  rouge  par  le  carmin,  prend  une  teinte  rose  clair;  cette 
altération  n'occupe  primitivement  qu'une  partie  de  la  cellule; 
autour  du  noyau  on  trouve  une  couche  de  protoplasma  nor- 
mal. A  un  deuxième  degré,  toute  la  cellule  est  envahie,  et 
uniformément  rose;  seul  le  noyau  continue  à  se  colorer  en 
rouge.  Enfin,  à  un  stade  plus  avancé,  il  se  forme  des  vacuo- 
les dans  la  cellule  qui  finit  par  devenir  incolore  et  transpa- 
rente dans  toute  son  étendue;  on  ne  trouve  plus  qu'une 
petite  quantité  de  protoplasma  teint  légèrement  en  rose  et 
accumulé  autour  du  noyau,  Celui-ci  résiste  longtemps;  il 
peut  même  se  diviser,  car  on  voit  quelques  cellules  altérées 
renfermer  deux  noyaux;  mais  à  la  fin,  il  cesse  de  fixer  la 
couleur,  s'atrophie  et  disparaît;  à  la  place  de  la  cellule  on 
ne  trouve  plus  qu'une  masse  incolore,  ou  présentant  encore 
quelques  points  légèrement  rosés. 

Malgré  les  altérations  profondes  des  grandes  cellules 
de  la    moelle,  le  système  nerveux    périphérique  reste 


—  90  - 


indemne;  j'ai  examiné  les  racines  antérieures,  le  scia- 
tique  et  plusieurs  nerfs  musculaires,  presque  tous  les 
tubes  étaient  sains;  on  en  trouvait  bien  quelques-uns 
dont  la  myéline  était  segmentée  et  qui  présentaient  un 
aspect  moniliforme;  mais  sur  les  nerfs  normaux  on 
rencontre  des  tubes  semblables.  Cette  intégrité  du  sys- 
tème nerveux  périphérique  peut  tenir,  soit  à  l'évolution 
trop  rapide  de  la  maladie,  soit  à  la  persistance  des 
noyaux  cellulaires. 

En  résumé,  les  recherches  expérimentales  que  j'ai 
rapportées,  et  qui  ont  été  poursuivies  au  laboratoire  de 
de  M.  le  Professeur  Bouchard,  établissent  que,  avec 
un  virus  déterminé,  on  peut  reproduire  chez  les  ani- 
maux une  myélite  systématique  caractérisée  au  point 
de  vue  anatomique  par  une  dégénérescence  des  cornes 
antérieures,  au  point  de  vue  symptomatique  par  un 
ensemble  de  phénomènes  comparables  à  l'atrophie  mus- 
culaire progressive.  »  (Comptes-rendus  de  l'Académie  des 
Sciences,  1891,  26  octobre). 

MM.  Gilbert  et  Lion  réussirent  ensuite  à  détermi- 
ner des  paralysies  expérimentales  chez  le  lapin  en  lui 
inoculant  des  cultures  de  bacille  d'Escherich.  Voici  le 
mémoire  qu'ils  ont  présenté  à  la  Société  de  Biologie, 
séance  du  13  février  1892: 

—  «  Les  inoculations  du  bacille  commun  du  colon 
au  lapin  ne  sont  pas  toujours  suivies  des  effets  qui  ont 
été  décrits  par  Escherich. 

Dans  un  certain  nombre  de  cas,  les  animaux  sur- 
vivent aux  accidents  diarrhéiques  et  aux  phénomènes 
comateux  qui  sont  la  conséquence  immédiate  des  ino- 
culations, et  peuvent  alors  guérir  complètement  ou  suc- 
comber ultérieurement  au  milieu  des  symptômes  paraly- 
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tiques  sur  lesquels  nous  désirons,  dans  cette  note, 
attirer  l'attention. 

»  Ainsi,  sur  une  série  de  13  lapins  inoculés  par  la 
voie  intra-veineuse  avec  1  centimètre  cube  de  cultures 
âgées  de  1  à  10  jours,  ayant  pour  point  de  départ  le 
bacille  d'Escherich  extrait  des  selles  normales  d'un 
homme  adulte,  nous  n'avons  vu  que  5  animaux  mourir 
dans  un  laps  de  10  à  40  heures,  selon  le  mode  indiqué 
par  Escherich.  Sur  les  8  autres  animaux,  2  vivent  encore 
actuellement  ;  2  sont  morts  au  bout  de  19  et  27  jours, 
les  4  derniers  ont  succombé  après  avoir  offert  des  troubles 
paralytiques. 

»  Ces  4  animaux  avaient  été  inoculés  avec  des  cul- 
tures âgées  de  1,  5,  6  et  8  jours. 

»  Chez  le  lapin  inoculé  avec  la  culture  âgée  de  5 
jours,  la  maladie  a  évolué  d'une  façon  un  peu  parti- 
culière. La  paralysie  a  débuté  le  12'  jour.  Tout  d'abord 
s'est  montrée  une  hémiplégie  qui  s'est  progressivement 
transformée  en  une  paralysie  des  4  membres.  La  mort 
est  arrivée  le  19®  jour.  L'examen  histologique  de  la  moelle 
n'a  permis  de  découvrir  qu'une  légère  congestion  des 
vaisseaux.  Les  cellules  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle  étaient  saines;  il  n'existait  pas  trace  de  méningite 
hémorrhagique  ni  fibrino-leucocytique. 

»  Les  3  autres  lapins  furent  pris  de  diarrhée,  ces- 
sèrent de  manger,  restèrent  abattus,  immobiles  dans 
leurs  cages  et  maigrirent  rapidement.  Ils  perdirent  ainsi 
de  260  à  305  grammes  en  une  semaine  environ.  Au  bout 
de  ce  temps,  il  se  produisit  une  amélioration  marquée 
par  le  retour  de  la  vivacité,  de  l'appétit,  et  une  augmen- 
tation  de  poids  de  35   à  50  grammes. 

Mais  bientôt  le  train  postérieur  commença  à  s'éma- 
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cier  et  une  paraplégie  se  déclara  28  à  49  jours  après 
l'inoculation.  Les  animaux  moururent  de  5  à  22  jours 
après  l'apparition  de  la  paraplégie,  ayant  perdu  de  380  \ 
530  grammes  de  leur  poids  primitif.  A  l'autopsie  les  vis- 
cères étaient  sains.  La  moelle  semblait  saine  ou  peut- 
être  légèrement  ramollie;  à  l'examen  histologique,  elle 
présentait  des  lésions  que  nous  ne  voulons  que  sommai- 
rement indiquer  ici,  nous  proposant  de  décrire  en  détail, 
dans  une  note  ultérieure,  les  altérations  neuro-musculai- 
res offertes  par  les  animaux  qui  succombent  aux  para- 
lysies coliennes. 

L'altération  porte  sur  la  substance  grise  de  la  moelle. 
Dans  la  région  lombaire,  de  nombreuses  cellules  sont  mo- 
difiées. Quelques-unes  ont  un  protoplasma  grenu,  non  teinté 
parles  réactifs,  et  un  noyau  atrophié  ou  invisible.  D'autres, 
et  leur  nombre  est  beaucoup  plus  considérable,  sont  atro- 
phiées, ratatinées,  réfringentes  et  vivement  teintées.  Elles 
ne  possèdent  point  de  noyau  ou  ne  sont  pourvues  que 
de  noyaux  peu  visibles,  et  la  plupart  de  leurs  prolonge- 
ments ont  disparu.  Leur  atrophie  est  telle  que  sur  cer- 
taines coupes  leur  nombre  semble  notablement  diminué 
et  qu'elles  se  distinguent  difficilement  au  sein  de  la 
névroglie  très  granuleuse  et  anormalement  colorée  par 
le  carmin. 

L'on  voit  donc  qu'il  s'agit  d'une  véritable  myélite 
centrale  d'origine  infectieuse  comme  dans  les  cas  de 
M.  Roger,  et  l'on  voit  de  plus  que  les  altérations 
cellulaires  ne  sont  pas  semblables  à  celles  qu'a  obser- 
vées et  décrites  cet   expérimentateur  ». 

Enfin,  M.  Bourges  vient  de  publier  un  travail  sur 
une  myélite  diffuse  aiguë  expérimentale  produite  par 
l'erysipèlocoque  que  nous  résumons  ici  : 
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»  En  cherchant  par  des  ensemencements  successifs  à 
rendre  sa  virulence  à  un  streptocoque,  parmi  les  animaux 
inoculés  par  l'auteur,  il  se  trouva  un  laj  in  qui  fut  atteint  de 
myélite  aiguë.  Il  présentait  une  paraplégie  complète  accom- 
pagnée de  diarrhée,  avec  paralysie  des  sphincters  de  la 
vessie  et  du  rectum.  L'animal  maigrit  rapidement,  mais  ce 
furent  surtout  les  muscles  du  train  postérieur  qui  furent 
particulièrement  émaciés.  La  paraplégie  resta  complète 
jusqu'à  la  fin  ;  dans  les  derniers  jours,  il  se  fit  à  la  fesse 
droite  une  eschare  qui  atteignit  rapidement  les  dimensions 
d'une  pièce  de  2  fr.  Le  lapin  mourut  15  jours  après 
l'inoculation. 

L'examen  de  la  moelle  durcie  a  fourni  les  résultats 
suivants  : 

Renflement  cervical  :  les  altérations  portent  presque 
exclusivement  sur  la  substance  grise.  Les  cellules  sont 
diminuées  de  nombre  de  plus  de  moitié.  A  peine  dans 
les  2  cornes  trouve-t-on  une  ou  deux  cellules  normales. 

La  cellule  est  arrondie,  sans  prolongements  ;  elle  se 
colore  mal,  le  protoplasma  reste  clair,  réfringent,  rosé;  le 
noyau  est  peu  coloré  ou  ne  se  voit  plus.  Ou  bien  le  corps 
cellulaire  est  creusé  de  vacuoles  réfringentes,  les  prolon- 
gements se  colorent  mal  ou  sont  disparus  ;  les  noyaux  sont 
peu  apparents. 

Les  cellules  des  cornes  postérieures  sont  également 
altérées.  Les  cordons  de  la  substance  blanche  sont  à  peu 
près  intacts.  Les  modifications  vasculaires  sont  peu  sensi- 
bles. 

Région  dorsale:  les  cellules  nerveuses  sont  moins  nom- 
breuses qu'à  l'état  normal.  La  dégénérescence  vacuolaire 
domine. 

Les  cellules  des  cornes  postérieures  sont  atteintes  au 
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même  degré  que  celles  des  cornes  antérieures.  On  rencon- 
tre fréquemment  des  cylindraxes  gonflés  et  mal  colorés. 
Les  cellules  de  la  névroglie  sont  parfois  vacuolaires,  les 
noyaux  colorés  sont  moins  abondants  qu'à  l'état  normal, 
la  disposition  fibrillaire  est  moins  nette. 

Dans  la  substance  blanche  plusieurs  tubes  nerveux  sont 
ni  bien  nets,  ni  bien  dessinés,  les  cylindraxes  sont  sou- 
vent hypertrophiés  et  pâles 

Les  modifications  vasculaires  sont  très-marquées.  Les 
vaisseaux  nombreux,  très  apparents,  sont  gorgés  de 
sang,  surtout  dans  les  cornes  postérieures.  On  constate 
des  extravasations  sanguines  dans   la  substance  grise. 

Renflement  lombaire  :  Les  altérations  sont  considé- 
rables. L'extrémité  de  la  corne  postérieure  droite  est 
complètement  détruite.  La  coupe  se  colore  mal.  Les  cel- 
lules sont  à  peine  reconnaissables.  Quelques-unes  sont 
réfringentes,  à  peine  rosées,  d'autres  vacuolaires.  La 
substance  grise  est  parsemée  d'espaces  clairs,  arrondis, 
renfermant  ou  ayant  renfermé  des  corps  granuleux.  Les 
noyaux  de  la  névroglie  ne  se  colorent  plus;  l'aspect 
fibrillaire  a  disparu. 

La  substance  blanche  est  encore  plus  envahie  par  les 
corps  granuleux.  Dans  la  partie  postérieure  du  cordon 
latéral  droit  et  dans  le  cordon  postérieur  droit,  on  voit 
de  grandes  cavités  claires,  creusées  par  les  corps  gra- 
nuleux qui  ont  complètement  détruit  à  ce  niveau  les 
fibres  nerveuses  et  la  substance  grise  des  cornes  posté- 
rieures. 

Partout  les  cylindraxes  ne  se  colorent  plus,  ou  bien 
sont  gros,  grenus,  rose  pâle. 

Les  vaisseaux,  peu  apparents,  ne  contiennent  pas  de  sang. 
Racines    rachidiennes  :  elles    sont    normales,  sauf 
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au  renflement  lombaire.  Là,  les  cylindraxes  des  racines 
antérieures  sont  grenus,  gonflés^  mal  colorés.  La  plu- 
part des  cellules  nerveuses  des  ganglions  lombaires 
sont  vacuolaires  ;  elles  se  colorent  peu  mais  ont  con- 
servé leurs  noyaux. 

Nerfs  périphériques.  —  Pas  de  lésions  à  la  disso- 
ciation. 

Muscles.  —  Dégénérescence  granulo-graisseuse.  L'al- 
tération est  plus  prononcée  au  niveau  des  membres 
postérieurs. 

Sur  des  coupes  transversales  colorées  au  pîcro-car- 
minate  d'ammoniaque  et  à  l'hématoxyline,  on  voit  que 
les  fibres  musculaires  sont  beaucoup  plus  petites  que 
celles  des  muscles  de  lapins  sains  ;  elles  sont  de 
dimensions  inégales,  et  beaucoup  plus  écartées  les  unes 
des  autres  que  normalement.  Il  ne  semble  pas  y  avoir 
prolifération  des  noyaux.  » 

Tels  sont  les  résultats  obtenus  jusqu'à  ce  jour.  Il  est 
'  à  souhaiter  que  les  recherches  se  multiplient  dans  cette 
voie  :  nous  sommes  persuadé  que  par  elle  on  arrivera  à 
la  solution  du  problème  que  nous  avons  posé,  et  que 
l'avenir  résoudra.  —  «  Il  est  bien  évident,  dit  M.  Roger, 
dans  un  nouveau  mémoire  (in  Annales  de  l'Institut  Pas- 
teur, juin  1892),  que  notre  myélite  expérimentale  est 
analogue  à  plusieurs  des  différentes  affections  médul- 
laires observées  chez  l'homme,  qu'elle  n'est  identique  à 
aucune.  Il  faut  donc  envisager  les  résultats  à  un  point  de 
vue  général  :  nos  expériences  démontrent  simplement 
le  rôle  de  l'infection  dans  le  développement  de  cer- 
taines myélites  systématiques;  elles  confirment  les  rela- 
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tions qui  existent  entre  les  amyotrophies  et  les  altéra- 
tions des  grandes  cellules  motrices.  »  Ce  rôle  de  l'infection, 
cette  action  de  la  toxine  syphilitique  sur  les  vaisseaux 
et  les  cellules  de  la  moelle,  nous  ne  pouvons  que  le 
soupçonner,  dans  cette'  étude,  toute  clinique,  d'un  type 
d'amyotrophie  que  nous  l'accusons  d'avoir  créé;  mais 
c'est  avec  la  conviction  intime  que  les  découvertes  de 
l'expérimentation  nous  donneront  raison  dans  un  temps 
plus  ou  moins  rapproché. 

Pronostic 

Après  l'exposé  de  la  symptomatologie  et  de  la 
marche  de  cette  affection,  il  est  presque  superflu  de 
dire  que  le  pronostic  en  est  fort  sombre.  Les  lésions 
sont  irréparables  ;  le  traitement  est  impuissant  à  en- 
rayer la  marche  progressive.  Le  malade  pourra  résis- 
ter plus  ou  moins  longtemps  ;  on  notera  peut-être  des 
pauses  dans  la  marche  de  l'affection  ;  mais  un 
dénouement  fatal,  par  phénomènes  bulbaires  ou  par 
maladie  intercurrente,  n'en  est  pas  moins  la  seule 
terminaison  possible. 

Traitement 

Le  traitement  devra  surtout  viser  à  être  prophylac- 
tique. Tout  individu,  atteint  de  syphilis,  et  présentant 
une  hérédité  nerveuse  aussi  nette  que  celle  de  nos 
malades,  devra  être  soumis  au  traitement  iodo-mer- 
curique  pendant  fort  longtemps,  même  quand  tout 
accident  aura  disparu. 
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Aussitôt  que  la  maladie  aura  fait  son  apparition, 
les  révulsions  sur  la  colonne  vértébrale,  l'électrisation 
des  muscles  atteints  pourront  rendre  quelque  service. 
Nous  avons  vu  dans  une  de  nos  observations  les 
pointes  de  feu,  fréquemment  répétées  le  long  du  rachis, 
amener  un  arrêt  dans  la  marche  de  la  maladie.  Mais, 
malgré  les  insuccès  manifestes  obtenus  chez  les  autres 
malades,  même  à  cette  période,  il  faudra  encore  re- 
venir au  traitement  antisyphilitique  tel  qu'il  est  pra- 
tiqué aujourd'hui.  Peut-être  a-t-on  le  droit  d'espérer 
de  la  sorte  obtenir  une  marche  moins  rapidement 
progressive  de  l'amyotrophie. 


Poussard.  —  7 


OBSERVATIONS 


Observation  I 

Le  nommé  Brug...,  employé,  âgé  de  quarante-et-un  ans,  est  entré  dans 
le  service  de  Monsieur  le  D'  Raymond  le  19  février  1890;  il  est  mort 
le  25  avril  1891.  (Hôpital  Lariboisière). 

Antêcèdenls  héréditaires.  —  On  relève  dans  les  antécédents  de  Brug... 
une  double  hérédité  nerveuse  du  côté  paternel  et  du  côté  maternel  ;  sou 
grand  père  paternel  était  original,  bizarre  de  caractère;  sa  grand'uière 
maternelle  névropathe.  Le  père  du  malade,  qui  vit  encore,  très  migraineux 
jusqu'à  l'âge  de  trente  ans,  est  un  arthritique  avéré;  sa  mère  est  morte 
presque  démente  à  soixante-quatre  ans,  après  avoir  eu  une  série  de  petites 
attaques  apoplectiques.  Le  malade  a  un  frère  aîné,  coléreux,  très  exalté 
de  caractère  ;  sa  sœur  cadette  est  tuberculeuse  ;  un  certain  nombre  d'autres 
enfants  sont  morts  en  bas-âge. 

Antécédents  personnels  et  début  de  la  maladie.  —  Brug...,  d'une  intelli- 
gence précoce,  d'une  imagination  vive,  n'a  jamais  été  malade  jusqu'en 
1870.  A  cette  époque,  étant  prisonnier  de  guerre,  il  eut  une  variole  dont  il 
guérit  parfaitement.  En  1874,  étant  en  Afrique,  il  conctracte  la  syphilis, 
et,  eu  même  temps  il  commet  quelques  excès  alcooliques.  Sous  l'influence 
d'un  traitement  approprié,  continué  pendant  une  dizaine  de  mois,  le  inalade 
guérit  très  bien  de  tous  ses  accidents  syphilitiques.  11  rentre  alors  en 
France,  et  bientôt  devient  chef  de  bureau  à  la  préfecture  d'une  grande 
ville  du  centre  de  la  France.  Au  mois  de  juillet  1883,  apparurent  en  divers 
points  du  corps  des  syphilides  ulcéreuses,  principalement  au  tiers  infé- 
rieur de  la  face  interne  de  la  jambe  droite.  Pendant  l'année  188i),  Brug  

ressentit  quelques  douleurs  lancinantes' dans  l'épaule  droite.  On  qualilia 
celles-ci  de  rhumatismales,  elles  disparurent  au  bout  de  quelques  jours. 
Quelque  temps  après,  le  malade  éprouva  quelques  crampes  du  côté  de  la 
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main  droite  et  des  doigts.  L'action  d'écrire  devint  douloureuse,  presque 
impossible.  Si  le  malade  voulait  faire  un  travail  un  peu  long,  il  clait 
obligé  de  le  suspendre  fréquenjment,  à  cause  d'un  état  de  contracture 
très  marqué  des  doigts,  contracture  qui  disparaissait  par  le  repos.  Ces 
phénomènes  se  produisaient  surtout  le  soir,  lorsque  le  malade  avait  écrit 
une  partie  de  la  journée.  En  outre,  l'écriture  était  tremblée. 

Au  mois  de  février  de  l'année  1889,  le  malade  fut  subitement  et  sans 
cause  appréciable,  atteint  d'une  diplopie  de  l'œil  droit,  cette  diplopie  dura 
deux  mois.  A  cette  époque,  très  fréquenunent  il  eut  des  douleurs  lanci- 
nantes assez  pénibles  dans  la  région  cervicale  postérieure,  dans  le  bras 
droit  et  dans  les  deu.x  épaules.  De  ce  moment  aussi  date  une  certaine 
dilBculté  de  respiration,  qui  est  allée  en  s'accentuant  tous  les  jours 
depuis  lors. 

Vers  le  mois  de  septembre  de  la  même  année,  Brug        perdit,  en 

partie,  l'usage  de  la  main  droite  et  de  ses  doigts  ;  ceux-ci  se  paralysèrent 
successivement  et  dans  l'ordre  suivant  :  l'auriculaire,  le  médius,  l'index  ; 
plus  tard,  ce  fut  le  pouce  ;  en  même  temps  le  malade  remarquait  que  sa 
main  maigrissait;  puis,  ce  fut  le  tour  de  l'avant-bras  droit,  de  l'épaule 
du  même  côté.  Depuis  le  mois  d'août  environ,  lui  est  venue  la  dilïicullé 
de  relever  la  tète  en  arrière. 

Examen  méthodique  du  malade,  le  lendeinain  de  son  entrée  à  l'hôpital, 
le  20  février  1890. 

On  note  les  particularités  symptomatiques  suivantes  :  Brug  est  de 

taille  moyenne.  Très  intelligent,  il  répond  à  toutes  les  questions  qu'on  lui 
adresse,  mais  il  le  fait  avec  peine,  avec  une  certaine  dilliculté  ;  sa  voix 

est  sourde,  voilée,  les  mots  entrecoupés.  Plus  Brug       parle  longtemps, 

plus  il  veut  faire  effort  pour  précipiter  le  débit,  plus  l'oppression  aug- 
mente. Celte  dilliculté  de  respirer  disparaît  peu  à  peu  complètement 
aussitôt  que  le  malade  cesse  de  parler. 

La  langue  se  meut  facilement  dans  tous  les  sens  ;  elle  présente  son 
volume  normal.  Les  lèvres  se  contractent  bien,  ainsi  que  les  muscles  de 
la  face  et  des  yeux.  Vision  normale. 

L'examen  laryngoscopique,  pratiqué  par  M.  le  D'  Gouguenheim,  mon- 
tre qu'il  existe  une  paralysie  des  adducteurs  de  la  corde  vocale  droite, 
qui  est  écartée  notablement  de  la  corde  vocale  opposée,  et  immobile  dans 
cette  situation  ;  la  corde  vocale  gaucbe  a  des  mouvements  à  peu  près 
normaux. 

Lorsque  le  malade  est  debout  et  entièrement  nu,  on  voit  que  la  tète 
est  légèrement  inclinée  en  avant  avec  tendance  à  se  tourner  du  côté 
gauche.  Si  on  commande  à  Brug. . .  de  relever  la  tète,  il  le  fait  ;  niais  il 
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siidil  (l'une  faible  pression  pour  empêcher  le  niouvemenl.  La  flexion 
do  la  l(Me,  sa  rotation,  son  inclinaison  à  droite  et  à  gauche  seinhlenl 
s'exécuter  normalement. 

Le  long  de  la  colonne  vertébrale,  au  niveau  de  la  région  com- 
prise entre  la  septième  vertèbre  cervicale  et  la  deuxième  vertèbre 
dorsale,  existe  une  sorte  de  gibbosité  ;  la  courbure  normale  des 
vertèbres  est  évidemment  exagérée  à  ce  niveau.  Au-dessous  de  la 
gibbosité,  scoliose  légère  à  convexité  regardant  à  droite  dans  la  région 
dorsale,  à  gauche,  dans  la  région  lombaire. 

I^e  muscle  trapèze  droit  est  manifestement  atrophié  dans  toute 
son  étendue.  J^e  muscle  trapèze  gauche  semble  ne  l'être,  et  à  un 
degré  moins  avancé  qu'à  droite,  que  dans  les  portions  moyenne  et 
inférieure.  Les  muscles  spinaux  postérieurs,  principalement  dans  la 
région  lombaire,  sont  en  voie  manifeste  d'atrophie. 

L'examen  du  thorax,  par  sa  face  antérieure,  montre  une  grande  asymé- 
trie, au  point  de  vue  de  leur  volume,  entre  les  divers  groupes  musculaires 
qui  le  recouvrent.  Sa  face  antérieure  est  comme  excavée;  les  clavicules 
sont  devenues  plus  saillantes.  La  poitrine,  dans  son  ensemble,  parait 
amaigrie,  surtout  si  on  la  compare  à  la  région  abdominale.  Le  grand 
pectoral  et  le  petit  pectoral  sont  très  atrophiés,  à  droite;  un  peu  moins  à 
gauche.  Le  grand  dentelé  droit  est  également  atrophié.  A  chaque  tentative 
d'élévation  du  bras  droit,  le  bord  spinal  de  l'omoplate  s'écarte  de  la  paroi 
thoracique.  IHien  de  semblable  ne  se  produit  à  gauche.  Le  grand  dorsal 
droit  est  également  en  partie  atrophié,  tandis  qu'à  gauche  il  paraît 
intact  ;  les  muscles  intercostaux  semblent  aussi  diminués  de  volume. 

Le  malade  étant  au  repos,  la  respiration  est,  pour  ainsi  dire,  normale. 
A  chaque  inspiration,  la  région  épjgaslrique  se  soulève  fortement,  pendant 
que  la  base  du  thorax  s'agrandit  un  peu  ;  en  même  temps,  les  deux  tiers 
supérieurs  de  la  poitrine  se  meuvent  encore  assez  facilement.  Mais  si  l'on 
fait  marcher  Brug...,  la  respiration  se  précipite;  et,  tandis  que  le  dia- 
phragme se  contracte  encore  normalement,  le  champ  d'excursion  des  côtes 
diminue,  surtout  à  droite. 

IVépaule  droite,  beaucoup  plus  petite  et  à  un  niveau  plus  inférieur  que 
l'épaule  gauche,  est  encore  détachée  du  tronc  ;  son  bord  axillaire  se  trouve 
incliné  en  bas  et  se  rapproche  ainsi  de  l'horizontale.  Le  bord  spinal  touche 
presque  la  colonne  vertélirale  ;  atrophie  martpiée  des  muscles  deltoïde 
sus-épineux  et  sous-épineux,  petit  rond,  rhomboïde,  angulaire  de  l'omo- 
plate. Les  divers  mouvements  de  l'épaule  sont,  pour  ainsi  dire,  impos- 
sibles. 

Les  muscles  du  bras  droit  sont  comme  amaigris  dans  leur  ensemble  ; 
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mais  tous  les  mouvements  auxquels  ils  commandent,  s'exécutent  norma- 
lement. Réflexes  tendineux  normaux. 

A  la  main  droite,  atrophie  très  accusée  des  muscles  de  l'éminence 
thénar  et  de  ceux  de  l'éminence  hypolliénar.  Cette  atrophie  se  traduit 
par  une  dépression  profonde  existant  à  la  place  des  éminenccs  susdites. 
Lorsque  la  main  est  au  repos,  le  premier  métacarpien  se  rapproche  du 
second.  Dépression  également  apparente  des  espaces  inlerosseux.  Les 
mouvements  d'opposition  du  pouce  s'etïectuent  mieux,  quoique  avec  peine, 
mais  seulement  jusqu'au  doigt  médius. 

La  flexion  du  pouce  est  conservée  ;  l'extension,  par  contre,  est 
très  limitée,  de  même   que  l'abduction  ;  l'adduction  est  possible. 

Lorsque  Hrug....  étend  la  main,  celle-ci  à  proprement  parler,  ne 
se  creuse  pas  en  grille  ;  elle  a  plutôt  la  forme  d'un  bateau.. 

Sur  sà  face  dorsale,  la  main  étant  tombante,  on  voit  une  tumeur  dure, 
osseuse,  occupant  la  base  des  métacarpiens  ;  elle  semble  n'être  que  leur 
extrémité  supérieure  subluxée. 

Le  malade  élève  le  bras  avec  peine,  à  quelques  centimètres  de  hauteur. 
Par  contre,  il  fléchit  et  étend  facileuient  l  avant-bras  sur  le  bras.  11  arrive 
à  peu  près  à  porter  un  verre  près  de  sa  bouche;  mais  parvenue  à  ce  niveau, 
la  main  tombe  malgré  lui  en  supination  par  son  propre  poids  et  le  contenu 
du  verre  est  projeté  au  dehors. 

Les  muscles  de  l'épaule  gauche,  dans  leur  ensemble,  sont  amaigris. 
Pourtant  lîrug...  peut,  de  ce  côté,  elïectuer  tous  les  mouvements  avec  une 
énergie  suffisante.  11  en  est  de  même  des  muscles  du  bras  gauche. 

Les  muscles  des  régions  antérieure  et  externe  de  l'avant-bras  gauche 
sont  également  normaux.  Ceux  de  la  couche  postérieure,  par  contre,  ont 
subi  une  légère  diminution  de  volume,  et  probablement  une  diminution 
de  leur  énergie  contractile. 

Les  muscles  de  la  main  gauche  ne  paraissent  pas  amaigris  ;  aussi  tous 
les  mouvemenis  de  la  main  et  des  doigts  sont-ils  possibles,  sauf  l'exten- 
sion du  pouce  et  de  lindex,  ([ui  est  un  peu  difTicile.  Les  réflexes  tendi- 
neux de  ce  membre  sont  normaux,  à  l'exception  de  ceux  de  l'extenseur 
du  pouce  et  de  l'index,  (jui  sont  diminués. 

Hien  de  particulier  à  noter,  soit  du  côté  de  l'abdomen,  soit  du  côté 
(les  membres  inférieurs.  Brug...  exécute  avec  ses  membres  inférieurs 
tous  les  mouvemenis  qu'on  lui  commande  de  faire  ;  la  force  musculaire 
est  conservée.  Les  réflexes  rotuliens  et  les  réflexes  cutanées  sont  normaux. 

A  la  face  interne  du  mollet  droit,  on  voit  une  sorte  de  cicatrice  brunâ- 
tre, large  de  4  centiinètres  et  longue  de  7  centimètres,  cicatrice  déprimée, 
rayonnée,  adhérente  au  tissu  sous-jacent.  Deux  autres  cicatrices  plus 
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petites,  mais  prôscnlant  los  ini'^mfis  caractères,  oxislent  au-dessus  et  en 
dehors  (le  colle-ci;  une  autre,  éyaleuient  plus  petite,  siège  sur  le  milieu 
du  mollet  du  c6té  opposé. 

Dans  les  régions  où  siègent  des  atrophies  musculaires,  on  voit  se  pro- 
duire des  contractions  fibrillaires  ;  celles-ci  sont  surtout  intenses  au 
niveau  des  muscles  de  l'épaule  droite,  et  sur  les  laces  antérieure  et 
postérieure  de  la  poitrine  du  même  côté.  La  sensibilité,  sous  tous  ses 
modes  et  dans  toutes  les  portions  du  corps,  est  absolument  intacte. 
Sensibilité  électrique  conservée  ;  rien  de  particulier  du  côté  des  sphinc- 
ters. Je  dois  noter  encore  des' troubles  vaso-moteurs,  très  apparents  à  la 
face  dorsale  de  la  main  droite  :  dilatation  des  veines,  refroidissement  de 
la  peau,  etc. 

D'une  manière  générale,  la  plupart  des  muscles  du  tronc  et  ceux  de 
la  face  postérieure  du  cou,  présentent,  principalement  à  droite,  une 
diminution  de  contractilité  au  courant  laradique  et  au  courant  galva- 
nique. Il  en  est  de  même  des  muscles  de  l'épaule  droite.  Ceux  de  l'épaule 
gauche  se  contractent  normalement,  ainsi  que  ceux  des  deux  bras.  A 
l'avant-bras  droit,  les  fléchisseurs  des  doigts  réagissent  normalement, 
ainsi  que  le  long  et  le  court  supinateur  ;  mais  les  muscles  extenseurs 
des  doigts  présentent  la  réaction  de  dégénérescense  complète  pour  les 
extenseurs  du  petit  doigt  et  de  l'annulaire  (qui  ne  réagissent  nullement 
avec  le  maximum  des  courants  faradique  et  galvanique  tolérable),  incom- 
plète pour  l'extenseur  du  pouce. 

L'exploration  électrique  (faradique  et  galvanique)  révèle,  à  la  main 
droite,  la  réaction  de  dégénérescence,  complète  dans  l'opposant  du  petit 
doigt,  dans  le  troisième  et  quatrième  inlerosseux  des  doigts  ;  la  diminu- 
tion de  l'excitabilité  faradique  et  galvanique  de  l'abducteur  du  petit  doigt, 
des  premier  et  deuxième  interosseux  et  des  muscles  de  l'éminence  hypo- 
thénar. 

A  la  main  gauche,  les  muscles  des  éminences  thénar  et  hypothénar, 
ainsi  que  les  inlerosseux,  se  contractent  normalement. 

L'évolution  de  la  maladie  a  été  continue  et  relativement  rapide,  malgré 
le  traitement  spécifique  institué  en  raison  de  l'origine  présumée  syphili- 
tique, et  aussi  malgré  les  électrisations  quotidiennes. 

Mai  1890.  —  Les  muscles  de  la  main  droite  maigrissent  de  plus  en  plus 
il  en  est  de  même  à  la  main  gauche.  L'éminence  thénar  s'atrophie;  la  gène 
fonctionnelle  s'étend  à  tous  les  doigts,  sauf  à  l'annulaire.  La  voix  est  de 
plus  en  plus  voilée,  de  plus  en  plus  rauque  ;  elle  a  un  timbre  légèrement 
sifflant;  Brug...  est  obligé  de  parler  lentement,  en  faisant  des  pauses 
continuelles  après  chaque  mot. 
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L'exploration  électrique,  pratiquée  le  20  mai  1890,  a  donné  des  résul- 
tats presque  seiuhiables  à  roux  couslatés  antérieurement,  la  contractilité 
faradique  et  galvanique  a  diminué  au  fur  et  à  mesure  des  progrès  de 
l'atrophie  ;  on  constate  la  réaction  de  dégénérescence  complète  dans  le  long 
supinateur  à  droite  et  à  gauche,  dans  les  extenseurs  des  doigts,  incomplète 
dans  les  interosseux  des  doigts  ;  la  contractilité  faradique  est  abolie  dans 
le  biceps  à  droite  et  à  gauche  ;  elle  est  très  diminuée  dans  les  muscles 
grands  dorsaux,  dans  la  portion  occipitale  du  trapèze,  dans  le  sterno- 
mastoïdien.  Réaction  de  dégénérescence  dans  les  muscles  des  éminences 
thénar  et  hypothénar. 

Juin  1890.  —  Le  malade  se  plaint  de  soubresauts  involontaires  qui, 
depuis  quelques  jours,  animent  ses  deux  jambes.  Pour  la  première  fois, 
on  constate  de  l'exagération  des  réflexes  rotuliens  ;  pas  de  trépidation 
épileptoïde. 

Juillet  1890.  —  Le  poignet  gauche  devient  tombant,  à  son  tour,  tout 
comme  le  poignet  droit.  Lorsque  le  bras  est  étendu,  le  malade  peut  encore 
le  relever, mais  il  lui  est  impossible  de  le  maintenir  dans  cette  position  si 
on  fait  fléchir  les  bras  ;  atrophie  commençante  des  extenseurs  de  la  main. 

Les  muscles  de  la  nuque  sont  de  plus  en  plus  atteints.  Brug....  qui, 
depuis  son  entrée  à  l'hôpital,  porte  la  tète  en  avant, peut  encore  la  relever, 
quoique  avec  peine,  mais  il  lui  est  impossible  de  la  maintenir  dans  celte 
position. 

Les  muscles  sterno-cleïdo-mastoïdiens  sont  également  frappés,  aussi 
les  mouvements  de  rotation  latérale  de  la  tête  s'elTectuent-ils  péniblement. 

Août  1890.  —  L'atrophie  des  muscles  déjà  atteints  va  en  augmentant 
progressivement  de  jour  en  jour.  La  ttUe  se  penche  encore  davantage  en 
avant  ;  l'ensellure  lombaire  s'accentue;  contractions  fibrillaires  presque 
incessantes  dans  les  muscles  en  voie  d'atrophie.  Les  deux  trapèzes  sont 
maintenant  atrophiés  également.  La  main  gauche,  la  dernière  prise  parla 
maladie,  est  presque  déjà  plus  atrophiée  que  la  droite;  mêmes  troubles 
vaso-moteurs.  Faiblesse  manifeste  des  membres  inférieurs  ;  la  cuisse 
s'étend  dilTlcilement  sur  le  bassin  ;  atrophie  déjà  marquée  des  muscles 
fémoraux.  De  temps  à  autre  brusque  mouvement  de  flexion  de  la  jambe 
sur  la  cuisse.  En  outre,  douleurs  térébrantes  dans  la  main,  le  poignet, 
le  coude,  l  épaule,  principalement  à  gauche;  douleurs  semblables  mais 
moins  fortes,  dans  les  reins,  dans  les  cuisses,  suivant  la  ceinture  pelvienne 
et  les  nerfs  cruraux. 

Accentuation  de  la  dypsnée  ;  le  diaphrame  commence  à  mal  fonc- 
tionner. Dilliculté  d'avaler  ;  dysphagie,  anorexie. 

Septembre  1890.  —  La  faiblesse  du  malade  augmente  ainsi  que  la 
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dyspnée.  Les  muscles  atrophiés  ne  se  contractent  partiellement  que 
sous  l'influence  de  courants  faradiciues  de  plus  eu  plus  intenses.  Les 
alimonis  solides  sont  didicilenient  mastiqués,  et  ils  ne  sont  avalés  qu'au 
pri.x  des  plus  grands  ellorts.  Douleurs  lancinantes  vives  dans  la  nuque, 
les  épaules,,  les  bras,  les  poignets,  les  cuisses. 

Hrusques  soubresauts  des  jambes;  quelquefois  cinq,  si.x  secousses 
successives. 

Octobre  1890.  —  Accentuation  delà  dyspnée  et  de  la  dysphagie.  l.es 
fléchisseurs  des  deux  bras  counnencent  à  s'atrophier.  Œïdonie  de  la  main 
droite. 

Novembre  1890.  —  L'e.xamen  laryngoscopique,  pratiqué  une  seconde 
fois  par  M.  Gonguenheim,  montre  une  immobilité  complète  des  deux 
cordes  vocales;  celles-ci  sont  parallèles  et  séparées  l'une  de  l'autre  par 
un  espace  de  3  millimètres  à  4  millimètres  à  peine.  La  glotte  est  immo- 
bile dans  cette  situation.  Paralysie  complète  des  nmscles  glottiques. 

L'airophie  des  nmscles  fléchisseurs  augmente. 

La  tète  est  complètement  tombée  sur  la  poitrine,  le  menton  appuyant 
sur  le  sternum.  L'atrophie  musculaire  progresse  de  plus  en  plus,  en  .se 
généralisant.  Les  masses  umsculaires  des  membres  supérieurs  ont  presque 
complèlement  disparu  des  deux  côtés,  à  peu  près  également;  seuls,  les 
deltoïdes  se  contractent  encore  un  peu.  Les  épaules  sont  complètement 
détachées  du  tronc.  L'ensellure  lombaire  s'accuse  de  plus  en  plus  ;  les  mus- 
cles iléo-spinaux  sont  très  atrophiés  ;  il  en  est  de  même  des  fessiers,  des 
muscles  des  cuisses,  du  groupe  extenseur  des  deux  jambes. 

Douleurs  assez  intenses  dans  la  nuque,  les  bras,  les  reins,  les  cuisses, 
les  jambes.  On  développe  des  douleurs  vives  en  pressant  au  niveau  des 
articulations. 

Accès  d'oppression  quotidiens.  Tirage  sternal  de  plus  en  plus  prononcé. 
Atrophie  presque  totale  des  muscles  du  thorax  ;  respiration  diaphrag- 
matique  manifestement  gênée  ;  les  muscles  de  l'abdomen  se  contractent 
encore  bien.  La  dysphagie  augmente  également;  en  même  temps,  gêne  de 
la  mastication. 

Novembre,  Décembre  1890.  —  L'atrophie  s'accuse  encore  davantage, 
ainsi  que  la  dyspnée  et  la  dysphagie.  La  plupart  des  mouvements  volon- 
taires sont  impossibles,  la  tète  est  complètement  penchée  sur  le  devant 
du  thorax. 

Les  mois  de  janvier,  de  février,  de  mars  1891  se  passent  sans  incidents 
notables.  Au  commencement  du  mois  d'avril  de  la  même  année,  la  situa- 
tion est  la  suivante  :  il  existait  une  atrophie  à  peu  près  complète  des  deux 
membres  supérieurs,  sauf  pour  les  fléchisseurs  qui,  quoique  très  amai- 
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gris,  fonclionnaienL  encore  un  peu.  Les  mains  étaient  absolument  tom- 
bantes et  atrophiées  ;  les  mouvements  de  pronation  et  supination  réduits 
au  minimum. 

Atropliie  généralisée  des  muscles  de  la  nuque  et  du  tronc,  ventre 
saillant; muscles  de  la  fesse,  de  la  face  antérieure  et  de  la  face  externe  des 
cuisses,  des  jambes,  sauf  ceux  de  la  région  postérieure,  très  atrophiés  ; 
en  un  mot,  le  malade  devenait  un  vrai  squelette. 

Dyspnée  extrême,  diaphragme  à  peu  près  immobile  ;  impossibilité  pres- 
que absolue  de  parler,  dyspliagie  ;  dilïiculté  de  la  mastication.  Pas  de 
troubles  de  sensibilité,  sauf  des  douleurs  contuses  dans  les  régions 
atrophiées.  Rien  du  côté  des  sphincters.  Intelligence  conservée. 

Le  11  Avril,  le  malade  est  pris  de  frisson,  de  lièvre,  de  point  de  côté  ; 
la  température  monte  à  39  degrés.  Broncho-pneumonie  avec  léger  épan- 
chement  à  droite. 

Malgré  ces  accidents  pulmonaires,  qui  augmentaient  singulièrement  la 
dyspnée  et  qui  aggravaient  subitement  une  situation  déjà  si  précaire,  le 
malade  vécut  encore  14  jours.  Il  succomba  à  l'asphyxie,  le  2!j  avril,  au 
malin. 

Observation  IL 

M.  G...,  40  ans,  chef  de  bureau  à  l'Urbaine  (assurance).  (Obser- 
vation résumée  par  le     G....)  (due  à  l'obligeance  de  M.  le  D'  Raymond). 

Antécédents  héréditaires.  -—  La  grand'mère  maternelle  de  M.  G.... 
est  morte  folle.  La  maladie  pour  laquelle  elle  a  été  internée  serait 
survenue  à  la  suite  d'une  longue  lièvre  typhoïde.  La  mère  du  malade 
a  les  deux  mains  tombantes  avec  les  pouces  écartés.  Ces  accidents 
du  côté  des  mains  seraient  survenus  à  la  suite  d'une  double  frac- 
ture des  poignets. 

Antécédents  personnels.  —  M'  G...  a  passé  sa  vie  dans  les  bureaux, 
à  écrire,  d'abord  à  l'Enregisfrement,  aujourd'hui  à  l'Urbaine.  Le  malade 
a  toujours  été  bien  portant  jusqu'en  1883.  A  cette  époque,  il  contracta 
la  syphilis  qui  fut  soignée  par  le  D'  Mauriac.  Le  traitement  n'a  été 
continué  que  pendant  trois  mois;  M.  G....  s'était  abstenu,  au  bout  de 
ce  temps,  de  revoir  un  médecin. 

Vers  le  commencement  de  l'année  1891,  le  malade  éprouva  une  cer- 
taine faiblesse,  une  sorte  de  parésie  du  petit  doigt  de  la  main  gauche. 
Successivement,  et  assez   rapidement,  cette  parésie  s'étendit  à  l'an- 
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nulaire,  puis  au  médius,  à  l'index,  el  enfin  au  pouce.  Quelques  mois 
apr^s,  ce.  fureul  les  ujuscles  de  la  nuque  qui  furent  pris  à  leur  tour; 
la  parésie,  dans  celle  région,  fui,  précédée  el  accompagnée  de  dou- 
leurs assez  vives.  Kniin,  quelques  mois  plus  lard,  les  muscles  de  la 
main  droile  furenl  alleinis,  mais  dans  l'ordre  inverse  de  ceux  de  la 
maiu  gauche,  du  pouce  au  pelil  doigl. 

La  maladie  conlinuanl  à  faire  des  progrès,  malgré  les  Irailemenls 
institués  par  les  médecins,  le  malade  devint  en  proie  à  une  véritable 
hypocondrie  ;  sans  cesse  triste  et  replié  sur  lui-môme,  il  arriva  ju.squ'à 
penser  au  suicide.  Dans  ces  conditions,  son  médecin  ordinaire,  M.  le  1)' 
G...,  l'amena  à  Lariboisière,  dans  mon  service. 

État  actuel.  —  M.  G...,  de  stature  au-dessus  de  la  moyenne,  paraît, 
au  premier  abord,  bien  portant.  En  causant  avec  lui,  il  est  facile  de  s'aper- 
cevoir de  ses  idées  tristes  el  de  ses  craintes  de  ne  pas  guérir,  d'être  com- 
plètement paralysé,  etc....  Il  se  lamente  sur  son  sort  ;  il  est  comme  obsédé 
par  la  pensée  de  ce  qui  doit  lui  arriver  dans  l'avenir. 

La  tète  est  légèrement  inclinée  en  avant.  Le  malade  peut  la  fléchir  et  la 
défléchir,  mais  ce  dernier  mouvement  s'éllectue  avec  peine  et  non  sans 
quelques  saccades,  surtoutlorsque  la  tète  est  fléchie  depuis  quelques  ins- 
tants. La  moindre  pression  avec  la  main  empêche  le  mouvement  d'e.xten- 
sion.  Le  malade  étant  à  travailler  à  son  bureau,  depuis  quelques  instants, 
la  tête  fléchie  en  avant,  il  éprouve,  dans  la  nuque,  des  tiraillements  dou- 
loureux qui  l'obligent  à  la  relever  avec  ses  mains.  La  tète  conserve  d'ail- 
leurs toujours  une  propension  à  se  porter  en  avant,  attitude  qui  lait 
prendre  à  M.  G...,  lorsqu'il  est  assis,  une  position  spéciale  de  compen- 
sation. 

Bras.  —  Les  avanl-bras  accomplissent,  sans  gène  apparente,  les  mouve- 
ments d'extension  et  de  flexion  sur  les  bras.  Ceux-ci  s'élèvent  difficilement, 
surtout  dans  le  plan  latéral  du  corps. 

Mains.  —  Les  mains  sont  tombantes  (les  pouces  écartés,  en  abduction 
relevée,  les  autres  doigts  fléchis;  main  en  grifle).  La  main  droite  ne  peut 
se  porter  que  jusqu'à  l'horizontale.  La  main  gauche  ne  se  relève  pas  du 
tout.  Néanmoins,  M.  G...,  n'a  jamais  cessé  d'écrire,  mais  il  le  fait  de  plus 
en  plus  mal  el  de  plus  en  plus  difficilement.  Il  tient  sa  plume  avec  peine 
en  la  soutenant  avec  le  pouce,  le  porte-plume  étant  appuyé  sur  la  mem- 
brane interdigitale  du  pouce  et  de  l'index  et  serré  entre  le  médius  et  l'index. 

La  main,  à  cette  besogne,  se  fatigue  vite  et,  pour  reprendre  son  travail, 
le  malade  a  recours  à  quelques  petits  moyens.  11  secoue  la  main,  tire  ses 
doigts  et  peut  se  remettre  à  écrire. 
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Les  mouvements  de  latéralité  de  la  main  gauche  et  de  la  main  droite 
sont  abolis,  sauf  qu'il  persiste  un  léger  degré  d'abduction. 

Les  fléchisseurs  des  mains  et  des  doigts  semblent  normaux. 

Souvent  le  malade  éprouve  des  douleurs  dans  l'épaule  droite  ;  il  n'en 
ressent  jamais  le  long  de  la  colonne  vertébrale,  ni  dans  d'autres  régions. 

En  s'habillant,  M.  G        a  plus  de  peine  à  mettre  le  bras  droit  dans  la 

manche  que  le  bras  gauche. 

Rien  de  particulier  à  noter  du  côté  des  membres  inférieurs. 

Le  malade  est  très  sensible  au  froid. 

Muscles  atrophiés.  —  Trapèze:  atrophie  des  deux  côtés, -plus  à  gauche. 
Sus-épineux  :  atrophie  des  deux  côtés,  plus  à  gauche. 
Les  deux  muscles  deltoïdes  sont  très  atrophiés. 

Les  mouvements  d'élévation  du  bras  nécessitent  la  mise  en  jeu  de  tous 
les  autres  muscles  et  sont  pénibles.  L'épaule  est  vile  fatiguée. 

Pectoral  droit  :  sensiblement  atrophié. 
Pectoral  gauche:  semble  normal. 

Bras.  —  Biceps  droit  :  assez  volumineux,  mais  déjà  un  peu  atrophié  ; 
il  est  plus  mou  que  le  biceps  gauche,  qui  a  son  volume  et  sa  consistance 
ordinaires. 

Brachial  antérieur  droit  :  très  atrophié. 

Brachial  antérieur  gauche  :  moins  pris. 

Les  deux  muscles  triceps  sont  très  amaigris. 

Le  bras  gauche  mesure  un  centimètre  de  circonférence  de  moins  que 
le  droit. 

Acant-bras.  —  Tout  le  département  du  nerf  radial  à  l'avant-bras  est 
atrophié  des  deux  côtés. 

Les  muscles  existent  à  peine. 

Main.  —  Eminence  thénar  :  Il  ne  reste  que  l'abducteur  du  pouce. 
Eminence  hypothénar  :  Les  muscles  semblent  intacts. 

Les  inierosseux  ne  fonctionnent  plus.  Impossibilité  d'écarter  les  doigts. 
Le  grand  dorsal  droit  est  atrophié,  ainsi  que  le  grand  dorsal  gauche  ; 
mais  ce  dernier  muscle  paraît  moins  atteint. 

A  noter  en  plus  pour  l'ensemble  de  l'attitude  du  n)alade  : 

1°  L'omoplate  gauche  est  plus  basse  de  2  centimètres  que  la  droite  ; 
2°  La  nuque  est  le  siège  d'une  dépression  profonde  avec  saillie  de  la 
vertèbre  proéminente  ; 

3'  Le  dos  est  voûté  et  la  région  lombaire  ensellée. 
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Pas  de  phénomènes  cérébraux  ni  bulbaires. 
Réflexes  tendineux  normaux. 

Contractions  iibrillaires  assez  intenses  dans  les  muscles  en  voie  d'atro- 
phie. 

Sensibilité  intacte. 

Il  n'existe  aucune  altération  du  c6té  des  muscles  des  membres  infé- 
rieurs. La  force  musculaire  est  conservée,  ainsi  que  la  régularité  des 
mouvements  ;  réflexes  normaux. 

D'une  façon  générale,  on  peut  dire  que  l'excitabilité  faradiqueest  dimi- 
nuée en  proportion  même  de  l'atrophie.  On  ne  constate,  dans  aucun  muscle, 
la  réaction  de  dégénérescence  complète. 


Observation  III. 


Atrophie  musculaire  semblant  être  sous  la  dépendance  de  poussées  sub- 
inflammatoires du  c(Mé  de  la  subslanco  grise  de  la  moelle.  —  Marche 
progressive  des  accidents.  —  Douleurs  névralgiques  violentes,  précédant 
l'atrophie  des  muscles.  —  Application  répélée  de  pointes  de  feu  le  long 
de  la  colonne  vertébrale.  -  i^éger  temps  d'arrêt  des  accidents,  sous 
l'influence  des  cautérisations.  (Ubs.  C.XLIU  de  la  clinique  médicale  de 
la  Charité,  de  Vulpian). 

Le  nommé  F....,  Henri,  48  ans,  employé  de  commerce.  Kntré  le  22 
décembre  1873,  salle  Saint-Raphaël,  lit  n"  20. 

Antécédmts  de  famille.  —  Père  mort  à  33  ans,  après  une  maladie  de 
quelques  jours.  Mère  morte  à  71  ans  avec  une  paralysie  faciale. 

Antécédents  personnels.  —  A  20  ans,  lièvre  intermittente  ayant  duré  de 
sept  à  huit  mois.  Etant  au  régiment,  à  22  ans,  lièvre  typhoïde  qui 
l'obligea  de  rester  quelques  semaines  à  l'hôpital  militaire  de  Langres.  — 
Un  mois  environ  après  sa  sortie  de  l'hôpital,  Qèvre  revenant,  tous  les 
soirs;  cependant  le  malade  pouvait  faire  son  service.  Cette  nouvelle 
fièvre  dura  treize  mois.  A  la  disparition  de  la  lièvre,  éruption  vési- 
culeuse  confluente,  aux  lèvres,  au  menton  et  derrière  lés  oreilles. 

Variole  discrète  à  23  ans  et  demi  environ.  En  ce  moment  le  malade  était 
à  l'hôpital  de  Lyon  pour  une  blennorrhagie. 

Après  la  disparition  de  l'éruption,  et  pendant  la  convalescence  de  la 
variole,  état  fébrile  indéterminé  ayant  duré  une  vingtaine  de  jours  environ. 

En  18")4,  neuf  à  dix  mois  après  sa  sortie  du  régiment,  le  malade 
travaillait  à  l'aide  d'un  métier  Jacquart.  Ce  travail  l'obligeait  à  élever  et 
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à  abaisser  alterna tivemenl  les  bras  pendant  toute  la  journée.  11  fut  pris 
brusquement  de  faiblesse  dans  l'épaule  droite  ;  le  bras  tomba  inerte  le 
long  du  corps.  A  plusieurs  reprises  il  essaya  de  reprendre  le  travail,  mais 
il  ne  put  y  parvenir.  Le  lendemain,  il  fut  pris  d'ue  céphalalgie  extrême- 
ment violente,  avec  des  troubles  de  la  vision.  Le  malade  a  été  traité 
cbez  lui,  pendant  dix  mois  environ  (frictions,  bains),  sans  résultat.  Le 
malade  est  ensuite  entré  à  Beaujon,  dans  le  service  de  M.  Tessier.  11  est 
sorti  dans  le  même  état  que  le  jour  de  son  entrée.  11  rentre  ensuite  àLari- 
boisière.  Saignées  locales,  vésicatoires,  bains.  Pas  d'amélioration.  Le 
malade  a  toujours  de  la  faiblesse  dans  le  côté  malade. 

En  1867,1e  malade  eut  un  chancre.  Plus  tard,  quelques  taches  au  niveau 
du  genou  et  des  éruptions  squameuses  sur  le  cuir  chevelu.  Quelques  acci- 
dents dans  la  bouche  et  la  gorge  en  août  1870. 

Au  mois  de  décembre  1872,  le  malade  contracta  une  bronchite  pendant 
le  cours  de  laquelle  il  ressentait  une  douleur  sourde,  contusive,  suivant 
exactement  le  trajet  du  nerf  radial  gauche.  Le  malade  s'aperçut  de  la 
faiblesse  dans  le  bras  gauche  au  moment  où  il  boulonnait  son  faux  col. 

Quatre  à  cinq  jours  plus  lard,  la  faiblesse  est  devenue  plus  considérable, 
et  le  malade  a  été  obligé  de  porter  sa  main  gauche  à  l'aide  de  la  droite. 

A  cette  époque,  le  deltoïde  du  côté  gauche  était  encore  intact,  et  le 
malade  pouvait  lever  le  bras.  Trois  mois  après  le  début  de  sa  maladie,  il 
ressentit  tout  à  coup  une  douleur  extrêmement  violente  dans  les  muscles 
de  l'épaule.  A  la  suite  de  cette  douleur,  son  bras  ne  pouvait  plus  être 
soulevé. 

Depuis  la  guerre  le  malade  a  toujours  été  souffrant.  11  a  eu  une  suppu- 
ration par  l'oreille  gauche,  des  furoncles  multiples  sur  les  joues,  les  épaules, 
la  nuque,  une  bronchite,  etc. 

Etat  actuel.  —  Homme  de  taille  moyenne.  Sa  Santé  générale  est  bonne. 
Il  n'y  a  rien  de  particulier  à  signaler  dans  les  différents  organes;  seulement 
la  rate  est  volumineuse. 

Conjonctivite  palpébrale  des  deux  côtés,  avec  blépharite  ciliaire.  Mains 
cyanosées.  Interrogé  à  ce  point  de  vue,  le  malade  dit  que  celle  coloration, 
que  ses  mains  présentaient  déjà  d'habitude  auparavant,  est  plus  marquée 
depuis  l'apparition  de  sa  dernière  maladie.  C'est  lorsqu'il  est  debout,  les 
mains  pendanles,  que  la  teinle  violacée  des  mains  offre  le  plus  d'intensité. 

Il  y  de  la  paresse  de  la  vessie.  Les  urines  s'échappent  lentement,  et, 
quand  le  malade  est  couché,  il  n'éprouve  jamais  le  besoin  d'uriner.  La 
quantité  d'urine  rendue  est  normale.  La  cyanose  n'existe  point  aux  extré- 
mités inférieures. 
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Epaule  gauche.  —  L'épaule  gauche  est  aplatie.  On  dislingue  à  la  vue.el 
à  la  palpation,  la  forme  des  éuiinences  osseuses.  L'espace  qui  sépare  le 
deltoïde  des  pectoraux  est  exagéré.  Le  grand  et  le  petit  pectoral  sont 
amaigris,  surtout  dan.s  leurs  faisceaux  supérieurs. 

Le  creux  sus-claviculaire  n'est  pas  exagéré. 

En  arrière,  la  saillie  de  l'épaule  est  notablement  diminuée  ;  les 
fosses  sus  et  sous-épineuses  sont  plus  profondes  que  du  côté  oppose. 

Bras  gauche.  —  Le  bras  est  beaucoup  plus  grêle  qu'auparavant. 

Le  trapèze  du  côté  gauche  a  perdu  presque  totalement  sa  conlrac- 
tilité.  On  ne  rencontre  plus  guère  de  contractions,  à  l'aide  des  courants 
interrompus,  qu'au  faisceau  claviculaire. 

L'avant-bras  est  un  peu  moins  flasque  que  le  bras  ;  11  est  aussi 
moins  diminué  de  volume. 

Mouvements.  —  Quand  le  malade  est  assis  sur  son  séant  et  lixe 
un  oljjet  placé  en  face  de  lui,  la  tête  présente  une  déviation  très 
légère  du  côté  droit. 

Les  mouvements  du  bras  gauche  sont  presque 'impossibles.  Cepen- 
dant le  malade  fait  un  mouvement  d'élévation  en  rapprochant  le  bras 
du  tronc.  Ce  mouvement  est  étendu  de  3  à  4  centimètres  environ. 

Flexion  et  extension  de  l'avant-bras  impossilîles.  Mouvements  de 
la  main  possibles  (extension  et  flexion  seulement).  Tous  les  mouve- 
ments des  doigts  sont  conservés. 

Contractilité  électrique.  —  Membre  supérieur  droit.  —  La  contractilité 
est  intacte  dans  le  muscle  deltoïde  ;  dans  le  trapèze,  sauf  peut-être  dans 
les  faisceaux  claviculaires  ;  dans  le  peaucier  du  cou  ;  dans  le  rhom- 
boïde, dans  le  grand  dorsal  ;  dans  tous  les  muscles  de  l'avant-bras, 
sauf  l'abducteur  du  pouce. 

Membre  supérieur  gauche.  —  Trapèze  :  contractilité  conservée,  mais 
adaiblie.  Sus  et  sous-épineux  :  contractilité  presque  abolie.  Grand  pecto- 
ral, conservé,  quoique  affaibli.  Le  grand  dorsal  se  contracte  faiblement. 
11  en  est  de  même  du  rhomboïde.  Deltoïde  :  quelques  faibles  contractions. 
Biceps,  très-aflaibli  ;  c'est  ce  muscle  qui  paraît  le  plus  atteint.  Triceps:  la 
contractilité  persiste,  mais  diminuée. 

Les  muscles  des  couches  postérieures  ont  leur  contractilité  électrique 
bien  conservée.  Les  deux  éponges  étant  placées  sur  le  trajet  du  nerf  radial, 
on  produit  un  mouvement  d'extension  dè  la  main.  L'intensité  de  la  con- 
tractilité est  en  rapport  avec  la  quantité  de  fibres  musculaires  conservées. 
Il  en  est  de  môme  de  la  sensibité  musculaire  électrique. 
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La  sensibilité  éleclrique  cutanée  est  conservée  (essai  avec  le  pinceau). 
La  faradisation  faite  ainsi  sur  la  peau  du  dos  de  la  main,  qui  est  cyanosée, 
produit  une  plaque  à  contours  irréguliers,  au  niveau  de  laquelle  la  colo- 
ration bleuâtre  uniforme  est  remplacée  par  une  teinte  rougeàtre  nuancée 
de  petites  taches  blanchâtres.  Cet  effet  ne  se  perd  qu'un  quart  de  minute 
environ  après  l'excitation. 

En  frottant  la  peau,  au  niveau  des  parties  cyanosées,  il  survient,  mais 
seulement  une  ou  deux  minutes  après  l'excitation,  une  raie  rouge.  La 
réaction  est  très  lente  à  se  produire. 

11  y  a  de  temps  en  temps,  dans  les  muscles  atrophiés,  des  contractions 
fibrillaires  (muscles  des  bras,  des  jambes  et  du  tronc). 

Traitement.  —  Ou  donne  deux  pilules  de  strychnine  de  0,00.t.  lodure 
de  potassium,  un  gramme  par  jour.  Électrisalion  chaque  jour  à  l'aide  de 
courants  faradiques. 

20  Novembre.  —  Le  trapèze  ne  se  contracte  presque  plus  du  côté  droit. 
Les  auti'es  muscles  ont  conservé  les  mouvements  qu'ils  avaient  au  début. 

2.0  Novembre.  —  Les  muscles  sus  et  sous-épineux  du  côté  droit  sont 
notablement  diminués  de  volume.  Les  mouvements  du  bras  diminuent 
également.  Les  fosses  sous  et  sus-épineuses  sont  le  siège  d'une  douleur 
constante. 

19  Janvier.  —  Sueurs  très  abondantes,  qui  fatiguent  le  malade. 

On  supprime  la  strychnine,  et  on  donne  du  sulfate  d'atropine.  Deux 
pilules  de  1/2  milligr. 

Le  malade  conserve  des  points  douloureux;  deux  notamment  sont 
symétriquement  placés  au  niveau  des  deux  omoplates. 

23  Janvier.  —  Les  sueurs  ont  été  complètement  empêchées  par  le  sulfate 
d'atropine  :  on  en  interrompt  l'emploi.  Une  cuillerée  de  sirop  de  chloral. 

2  Février.  —  On  supprime  l'iodure  de  potassium  dont  on  avait  porté 
la-  dose  à  2  grammes  par  jour.  Le  malade  prétend  qu'il  le  supporte  mal.  11 
y  a  eu  en  etTel  (juelques  accidents  d'iodisme  aigu  au  début  et  lorsqu'on  a 
augmenté  la  dose.  On  donne  4  grammes  de  bromure  de  potassium. 

3  Févi'ier.  —  Uue  bouteille  limonade  purgative.  4  grammes  de  bromure, 
o  Février.  —  Le  médius  de  la  main  droite  est  rigide;  il  ne  peut  plus 

être  fléchi. 

27  Février.  —  Les  douleurs  continuent  dans  le  dos,  la  partie  postérieure 
du  cou  et  la  nuque,  et  dans  le  côté  gauche  du  corps.  Le  malade  a  de  la 
peine  à  tenir  sa  tète  droite,  fl  lui  semble  que  son  épaule  gauche  s'aHaisse. 
Tous  les  soirs,  il  se  trouve  extrêmement  fatigué. 

()  Mars.  —  Uyperestbésie  éloctri(ine  de  la  peau  de  l'avant-bras  gauche. 
Cette  hyperesthésie  varie  d'intensité  suivant  les  jours. 
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lîi  Mars.  —  Les  douleurs  conliiuienl,. 

20  Mars.  —  Douleurs  continuelles  dans  le  dos,  le  cou  el  la  LiMe.  Le 
malade  dit  que  ses  forces  diminuent  de  plus  en  plus  et  qu'il  soufire  de 
tout  le  corps. 

23  Mars.  —  Le  biceps  gauche  a  beaucoup  diminué  de  volume  et  de  force. 

24  Mars.  —  Névralgie  faciale  gauche.  Points  douloureux  sus  et.  sous- 
orbitaires. 

25  Mars.  —  Ce  qui  domine  aujourd'hui,  ce  sont  les  douleurs  mobiles 
siégeant  dans  les  différents  points  du  corps.  Elles  sont  surtout  intenses  la 
nuit,  dans  le  côlé  gauche  du  tronc.  L'atrophie  marche  lentement. 

En  dehors  des  douleurs  vagues  et  diffuses,  on  en  constate  qui  sont 
localisées  sur  le  trajet  de  certains  nerfs  se  rendant  à  des  groupes  de 
muscles  en  voie  d'atrophie.  Ainsi,  si  f'on  presse  sur  l'éminence  Ihénar  de 
l'une  ou  de  l'autre  main,  au  niveau  de  la  branche  que  le  médian  envoie  à 
cette  région,  il  se  produit  une  douleur  très  vive.  Sirop  de  Gibert,  une 
cuillerée. 

1"  Avril.  —  Le  malade  prend  deux  cuiflerées  de  sirop. 

29  Avril.  —  Douleur  dans  f'intérieur  de  l'oreilfe  gauche. 

23  Mai.  —  Depuis  quelque  temps,  le  malade  éprouve  des  accès  doulou- 
reux avec  dyspnée  ;  ces  accès  durent  un  instant. 

A  la  date  du  29  décembre,  M.  Landolt  a  trouvé,  à  l'examen  ophlhal- 
moscopique,  des  flocons  dans  les  corps  vitrés  ;  il  y  a  des  mouches 
volantes  et  un  voile  devant  les  yeux  :  en  un  mot,  traces  d'anciennes 
choroïdites. 

30  mai.  —  Le  malade  demande  à  aller  à  Vincennes. 

Les  mains  sont  toujours  violacées,  livides,  avec  une  sensation  de 
froid  considérable. 

La  main  gauche  ne  présente  pas  ce  point  de  douleur  mentionné 
à  la  date  du  23  mars  (il  faut  remarquer  que  c'est  précisément  à  cette 
main  que  les  masses  musculaires  sont  le  mieux  conservées).  La  main 
droite  présente  au  contraire  encore  ce  phénomène  quoique  moins  pro- 
noncé qu'autrefois.  Ces  douleurs  sont  caractéristiques.  Parlant  d'un 
point,  elles  s'irradient  vers  l'origine  et  la  terminaison  du  nerf. 

27  juillet.  —  Après  un  court  séjour  à  Vincennes  et  un  mois  passé 
chez  lui,  le  malade  est  rentré.  Son  état  est  toujours  le  même.  11  se 
plaint  de  douleurs  névralgiques  dans  les  différents  systèmes  muscu- 
laires qui  s'atrophient.  Destruction  assez  rapide  des  muscles. 

Au  bout  de  deux  mois,  le  malade  demande  à  sortir.  Le  bras  droit 
est  présentement  atrophié,  surtout  l'avant-bras  et  la  main. 
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Le  malade  quitte  le  service  le  15  seplenibre  pour  aller  à  Vincennes. 
Rentre  le  18  novembre. 

Pendant  son  absence,  le  malade  a  vu  la  maladie  continuer  à  progresser, 
quoique  lentement  ;  il  a  égalemeut  continué  à  ressentir  des  secousses 
tibrillaires  dans  les  nmscles,  secousses  quelquefois  assez  fortes  pour 
imprimer  à  ses  membres,  et  en  particulier  aux  supérieurs,  un  tremble- 
ment étendu. 

Etat  de  la  conti'actUité  (courant  continu).  —  Avec  trente  éléments,  on 
n'obtient  pas  de  contractions  dans  les  muscles  de  l'épaule  gauche. 

Avec  soixante  éléments, c'est-à-dire  avec  la  machine  entière,  on  observe 
des  contractions  très  nettes  dans  les  mêmes  muscles,  de  même  dans  le 
grand  pectoral  ;  la  conlractilité  est  cependant  bien  diminuée. 

Le  deltoïde  du  côté  droit  se  contracte  mieux  que  celui  du  côté  gauche. 
11  en  est  de  même  du  triceps  et  du  biceps  du  côté  droit,  comparés  à  ceux 
du  côté  gauche. 

En  résumé,  la  conlractilité  musculaire  est  en  raison  de  celle  du  nom- 
bre des  fibres  conservées.  Lorsqu'on  fait  passer  un  fort  courant  continu 
par  la  région  moyenne  des  trapèzes,  le  malade  accuse  des  sensations  lumi- 
neuses et  un  goût  métallique. 

Avec  les  courants  interrompus,  on  obtient  à  peu  près  les  mêmes 
résultats. 

État  des  vmscles.  —  Membre  supérieur  gauche.  —  L'atrophie  y  est  plus 
avancée  qu'à  droite  ;  ce  sont  les  muscles  deltoïde,  sus  et  sous-épineux 
dont  l'atrophie  est  le  plus  considérable.  Le  biceps  et  le  triceps,  du  même 
côté,  sont  très  diminués  de  volume.  Les  muscles  de  l'avant-bras  sont 
relativements  peu  atteints,  et  les  mouvements  de  la  main  sont  moins 
gênés  que  du  côté  droit.  Le  grand  pectoral  est  également  atrophié. 

Membre  supérieur  droit.  —  Atrophie  du  deltoïde  moins  considérable 
qu'à  gauche  et  portant  surtout  sur  le  faisceau  scapulaire.  Le  biceps  et  le 
triceps  sont  moins  diminués  de  volume  qu'à  gauche,  mais  il  n'en  est  pas 
de  même  pour  l'avant-bras.  Le  groupe  épitrochléen  est  très  atrophié,  ainsi 
que  l'extenseur  commun  ;  les  radiaux  et  le  long  supinateur  le  sont  aussi, 
mais  à  un  moindre  degré. 

Les  muscles  des  éminences  thénar  et  hypothénar,  de  ce  côté,  sont  plus 
atrophiés  que  du  côté  gauche  ;  la  main  n'a  pas  d'attitude  vicieuse. 

10  Décembre.  —  On  électrise  avec  les  courants  continus  appliqués  sur 
la  colonne  vertébrale,  un  des  excitateurs  étant  placé  vers  le  milieu  de  la 
région  cervicale, et  l'autre,  vers  la  deuxième  ou  troisième  vertèbre  dorsale  ; 


Poussard.  —  8, 
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10  nombre  des  éléments  employés  a  varié  de  10  à  00.  Lorsque  le  cornant 
est  intense,  le  malade  accuse  une  saveur  métallique. 

10  janvier.  —  Douleurs  dans  le  dos,  au  niveau  de  la  troisième 
dorsale.  Douleurs  dans  la  partie  externe  du  bras  gauche. 

20  janvier.  —  La  sensibilité,  exanunée  sur  toute  la  surface  du  corps, 
est  conservée  sous  tous  ses  modes. 

3  février.  —  Douleurs  dans  les  talons  el  dans  les  articulations  des 
deux  pieds.  Le  malade  a  eu  autrefois  (il  y  a  quatre  ans)  des  douleurs 
semblables. 

6  février.  —  Douleurs  d'ans  la  main  droite  et  l'épaule  ;  elles  durent 
une  ou  deux  heures,  puis  se  déplacent;  ces  douleurs  sont  pluS  fortes 
la  nuit. 

9  février.  —  Le  malade  se  plaint  de  ses  douleurs  de  la  main  et 
de  l'épaule.  A  la  pression,  on  provoque  uiie  douleur  vive  au'  niveau 
(le  l'insertion  des  muscles  thénar;  il  y  a  un  autre  point  douloureux 
au  pli  du  bras,  sur  le  trajet  du  médian,  un  autre  dans  l'aisselle. 

12  février.  —  Le  malade  a  de  la  constipation  depuis  six  jours. 
Pillules  de  Méglin,  six. 

Ce  matin,  en  se  levant,  le  n)alade  a  eu  un  verligé,' une  sorte  d'im- 
pulsion involontaire,  et  il  s'est  heurté  violemment  contre  le  mur. 
Douleur  continue  dans  le  milieu  du  dos,  même  au  repos. 

Sur  le  dos  de  la  main,  on  trouve  aussi  plusieurs  points  douloureux 
correspondant  à  l'origine  des  filets  nerveux  interrosseux  dorsaux. 

Outre  ces  douleurs  avec  irradiation,  il  existe  des  douleurs  continuesqui 
paraissent  siéger  au  niveau  des  articulations. 

l^arti  à  Vincennes  le  1"  juin  1875. 

1876,  3  juin.  —  Le  malade  entre  à  l'hôpital  de  la  Charité. 

11  ressent  des  douleurs  dans  l'épaule,  le  long  du  nerf  circonflexe  droit  ; 

11  en  ressent  également  dans  le  bras  droit.  Les  muscles  de  ce  côté  sont, 
d'une  manière  générale,  beaucoup  plus  diminués  que  ceux  du  côté  gauche. 
Les  membres  inférieurs  paraissent  i.ntaclsL. 

Membre  supérieur  droit. —Les  muscles  interrosseux  et  ceux  dé  l'éminence 
hypothénar  obéisseiit  encore  à  l'électricité.  Quant  à  ceux  de  l'éminence 
Ihénar,  leur  volume  est  excessivement  diminué,  et  l'électricité  ne  provoque 
plus  aucune  contraction.  —  Les  muscles  de  l'avant-bras  sont,  d'une  manière 
générale,  moins  atrophiés. 

Le  biceps  est  très  atrophié;  ce  n'est- qu'avec  assez  de  peine  que  l'élec- 
Iricité  y  réveille  quelques  contractions  musculaires. 

Le  triceps  est  encore  en  assez  bon  étal. 
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Le  deltoïde  est  très-atrophié.  Le  malade  ne  peut  plus  étendre  le  bras  en 
dehors. 

Membre  supérieur  gauche.  —  D'une  manière  générale,  les  muscles  sont 
moins  atrophiés  dans  ce  bras  ;  ainsi  la  paume  de  la  main  gauche  est  moins 
plane,  plus  excavée  que  la  droite.  Les  muscles  del'éminence  thénar  obéis- 
sent à  l'électricité. 

Dans  ce  membre,  comme  dans  l'autre,  le  biceps  est  complètement 
détruit.  Le  dçltoïde  est  beaucoup  plus  atro|)hié  que  du  côté  droit,  ainsi 
que  les  muscles  sous  et  sus-épineux.  Les  mains  sont  le  siège  d'un  léger 
œdème;  elles  spntjivides,  violacées.  Le  malade  se  plaint  d'un  sentiment 
d'engourdissement  et  de  froid  dans  ses  e^itt rémités. 

24  .luillct.  —  Sirop  de  Gibcrt,  une  cuillprée. 

31  Août.  —  Depuis  quelques  jours  le  malade  soulTre  beaucoup  (\v  la  tète. 

4  pctobre.  —  Le  jualade  se  plaignant  toujours  de  fortes  douleurs  dans 
les  bras,  et  celles-çi  n'ayant  pas  cédé  à  l'application  d'un  vésicatoire  syr,  la 
n.i^gue,  on  applique  en  ce  point,  le  long  de  la  colonne  cervicale,  une  dou- 
zaine de  pointes  de  feu. 

|18  Octobre.  — -  Nouvelles  pointes  de  feu  le  long  de  la  porliou  dorsale  de 
la, colonne  vertébrale.  Le  malade  a  été  légèreu)ent  soulagé  par  les  dernières 
cautérisations. 

^0  Novembre.  —  Le  malade  éprouve  une  légère  amélioration  :  les  dou- 
leurs sont  beaucoup  moins  vives. 

7,  Décembre.  —  Le  malade  ressent  de  nouveau  des  douleui's  assez  vives 
djins  les  membres.  Nouvelle  application  .de  pointes  de  feu  le  long  de  (a 
cplonnc. 

13  Décembre.  —  Nouvelle  application  de  pointes  de  feu  sur  la  colonne. 
,18  Décembre.  —  A  la  suite  de  la  dernière  application  du  feu,  le  malade 
a  eu  ^un  peu  d'inflammation  de  la  peau  el  (Tuu  ou  deux  ganglions  de 
llaisseile,  qui  se  sont  fngprgés. 

Ces  ^apcidents  pot  du  re^te  disparu  assez  rapidement.  Depuis  le  lo 
décembre,  le  malade  souffre  moins. 

1877,  12  Janvier.  —  Application  de  pointes  de  feu  le  long  du  rachis. 

14| Janvier.  —  Les  douleurs  que  le  malade  ressentait  dans  les  membres 
ont  cessé. 

22  Janvier.  —  Quelques  douleurs  erratiques  dansle.dos. 
2fi  Avril.  —  Le  malade  dit  qu'il  ne  peut  plus  se  servir  de  son  membre 
supérieur  droit,  lequel  n'était  auparavant  qu'incomplètement  paralysé. 
I^es  muscles  de  l'ayant-bras  droit  ne  se  conlraclent  plus  du  tout. 
Le  niçdade  part  à  yincennes  à  la  lin  du  mois. 
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Observation  IV. 

Résumé  communiqué  à  la  Société  médicale  des  hôpitaux,  le  3  lévrier 

1893,  par  M.  Rendu  : 

«  La  très  intéressante  communication  de  M.  Raymond  me  remet 
en  mémoire  l'observation  déjà  ancienne,  d'un  malade  que  j'ai  suivi 
plusieurs  années,  de  187;)  à  1877,  et  qui  a  Uni  par  succomber  à  une 
atrophie  musculaire,  très  spéciale  dans  son  évolution. 

C'était  un  homme  de  3!)  ans  environ,  Gis  d'un  père  qui  fut  toute 
sa  vie  original,  el  ([ui  avait  succombé  à  une  paralysie  générale.  Au 
moment  où  je  commençai  à  le  soigner,  il  pré.senlait,  depuis  quelques 
semaines,  des  .signes  non  douleux  de  la  mi^me  maladie, idées  ambitieuses, 
projets  aventureux,  conceptions  grandioses,  hallucinaiions  el  illusions, 
céphalée  par  intervalles  et  troubles  pupillaires;  quelques  années  aupa- 
ravant, il  avait  eu  un  chancre.  Je  soupçonnai  la  syphilis  d'être  cause 
des  accidents  cérébraux,  en  raison  d'un  jelagc  nasal  fort  abondant, 
qui  me  faisait  supposer  la  présence  d'une  ulcération  de  la  muqueuse 
pituitaire  et  peut-être  des  lésions  de  l'elhmoïde.  M.  Potain,  qui  vit  le 
malade,  opina  également  pour  une  origine  syphilitique  des  accidents. 
Un  traitement  mercuriel  intensif  fut  institué,  el  nous  eûmes  la  satis- 
faction de  voir  guérir  en  apparence  complètement  le  malade,  non  sans 
avoir  passé  par  des  accidents  d'une  extrême  gravité,  qui  mirent  bien 
en  évidence,  la  réalité  d'une  méningite  basilaire.  En  effet  pendant  la 
phase  aiguë  de  la  maladie  il  se  produisit  des  vomissements,  du  stra- 
bisme, du  prolapsus  palpébral,  du  ralentissement  et  de  l'inégalité  du 
pouls,  de  la  somnolence  allant  presque  au  coma,  et  un  délire  per- 
sistant, tout-à-fait  semblable  à  celui  des  tuberculeux  atteints  de 
m.éningite. 

Malgré  tout,  le  malade  linit  par  guérir,  et  il  recouvra  en  appa- 
rence l'intégrité  de  ses  fonctions  cérébrales.  Je  le  suivis  pendant  plus 
de  six  mois  après  cette  sorte  de  résurrection,  et  la  santé  demeura  par- 
laite.  Cette  première  partie  de  l'observation  a  été  publiée  dans  les  Annales 
médico-psychologiques,  par  M.  Baillarger,  qui  recherchait  les  faits  de 
paralysie  générale  de  nature  .syphilitique. 

J'étais  loin,  alors,  de  prévoir  ce  qui  adviendrait  ultérieurement.  En 
ellet,  quinze  à  seize  mois  après,  je  vis  arriver  un  jour  M.  X....  qui  n'habi- 
tait plus  l'aris,  et  qui  se  plaignait  de  douleurs  à  la  nuque  el  aux  épaules. 
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Je  constatai  qu'il  avait  une  démarche  un  peu  spéciale,  le  cou  était  tendu 
en  avant,  la  tête  avait  une  certaine  peine  à  se  redresser  ;  il  se  fatiguait 
vite  de  la  station  verticale.  Je  constatai  une  atrophie  commençante,  mais 
déjà  manifeste,  des  complexus  et  des  splenius,  ainsi  que  de  certains  fais- 
ceaux du  trapèze. 

Un  mois  après,  les  accidents  s'étaient  accrus  ;  les  deltoïdes  étaient  pris 
symétriquement,  ainsi  que  les  muscles  sus  et  sous-épineux  ;  de  plus  le 
malade  présentait  une  certaine  difflculté  dans  l'articulation  des  mots,  et 
de  la  dysphagie.  L'examen  de  la  bouche,  du  pharynx  et  de  la  "langue  me 
fit  reconnaître  une  paralysie  labio-glosso-pharyngée  non  douteuse,  qui  fit 
des  progrès  rapides. 

Je  revis  ce  malade  à  quatre  reprises  différentes  et  je  pus  juger  de  l'ex- 
tension de  l'atrophie  qui  évolua  beaucoup  plus  vite  que  dans  les  conditions 
ordinaires.  Les  muscles  du  cou  et  du  tronc,  ceux  des  membres  supérieurs 
se  prirent  à  leur  tour  ;  aux  membres  inférieurs  l'atrophie  commençait, 
quand  le  malade  succomba  aux  progrès  de  la  lésion  bulbaire.  La  dernière 
fois  que  je  le  vis,  environ  un  mois  avant  sa  mort,  l'immobilité  delà  langue 
était  presque  absolue,  et  la  déglutition  impossible. 

Comme  dans  les  faits  de  M.  Raymond,  l'envahissement  de  l'atrophie 
musculaire  était  précédé  de  phénomènes  douloureux  au  niveau  des  muscles 
et  sur  le  trajet  des  nerfs  périphériques.  Peut-être  les  lésions  étaient-elles 
analogues.  » 


CONCLUSIONS 


.1°  II  , est  une  forme  d'amyptrophie,  d'origine  spinale,  a 
marche  progressive,  revêtant  les  allures  du  type  JVran- 
Duchenne,  mais  en  diflérant  par  des  symptômes  caractéristi- 
ques :  douleurs,  parésie,  précédant  l'atrophie  ;  conservation 
d,e,  ],a  .sensibiHté  ; .  app^|jfi,onj  taf  (Jm^^^^ 
liqaes  latéraux,  .etc. 

2°  Cette  symptoraatologie  est  expliquée  par  l'anatomie 
p,^th,Ql,ogi.que., Une  autopsie  ,a  dpnné  J,es, résultats  suivants  : 
méningo-myélite  .vasculaire  diifuse,  avec  ,  maximum  des 
lésions  atteignant,  sur  une  coupe  horizontale,  le  segment 
antéro-externe  de  la  moelle;  sur  une  coupe  verticale,  le  ren- 
flement cervical.  Les  cellules  ganglionnaires  des  cornes  anté- 
rieures ont  subi  une  altération  considérable,  cause  de  l'atro- 
phie musculaire.  Les  tubes  nerveux  des  racines  antérieures 
ont  résisté  cependant  en  grande  partie;  mais  un  certain 
nombre  de  tubes  nerveux  ont  disparu  du  fait  d'un  processus 
de  névrite  périphérique. 

3°  Cette  forme  d'amyotrophie  ne  peut  être  confondue  avec 
aucune  autre  des  nombreuses  formes  d'arayotrophie  liées  à 
la  syringomyélie,  à  la  poliomyélite,  à  la  paralysie  générale 
spinale  subaiguë  diffuse,  à  la  polynévrite,  à  l'hystérie,  etc. 

4°  L'altération  des  vaisseaux  nous  a  paru  être  primitive  et 
commander  les  lésions  des  cornes  antérieures  et  des  cordons 
blaucs  antérp^atéraux. 
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5*  Nos  malades  sont  nettement  des  syphilitiques  et 
pourtant  l'altération  vasculaire  n'a  aucun  caractère  spécifi- 
que. Nous  avons  incriminé  les  toxines  de  la  syphilis  :  l'infec- 
tion aurait  engendré,  dans  un  système  nerveux  prédisposé 
par  une  tare  héréditaire,  une  artérite  toxique,  cause  première 
du  procossus  intra-médullaire. 
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